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PRÓLOGO
Este prólogo es algo especial por dos motivos. El primero es por que a 

pesar de las grandes dificultades que hemos vivido en este año y medio por la 
pandemia del COVID-19, por fin ve la luz nuestro noveno libro sobre Historias 
Clínicas de HTA, Diabetes y Riesgo Vascular, como proyecto de continuidad 
anual, que nos hizo suspender nuestro último Encuentro con los residentes de 
la SAHTA que teníamos organizado desde la ciudad de Osuna (Sevilla) así como 
nuestro Congreso del año 2020. El segundo motivo es que después de muchas 
reuniones con la Junta Directiva de la SAHTA hemos podido llevar a cabo el 
Encuentro en la primavera del año 2021, pero de forma on-line, y ello hizo que 
se perdiera parte del encanto de la convivencia entre residentes, así como un 
número importante de casos clínicos ya que se tuvo que restringir el aforo de 
casos a muchos menos del habitual por el nuevo formato. 

A pesar de todo ello se llegó a buen puerto y gracias a la colaboración y es-
fuerzo de muchos residentes andaluces de diferentes especialidades médicas, 
la reunión fue un gran éxito porque los casos presentados fueron muy represen-
tativos de los objetivos de nuestra Sociedad con una presentación excelente. 

De parte de los editores damos las gracias a todos los residentes por la pre-
sentación de su caso clínico al Encuentro y la enhorabuena a los seleccionados, 
presentados y premiados y pedir disculpas a aquellos que no se seleccionaron 
que no fue por la calidad del caso sino por la limitación anteriormente mencionada. 

Este año se cumple los 10 años que la SAHTA empezó a plasmar los casos 
clínicos en un libro con ISBN y actualmente estos documentos son de gran va-
lidez en el campo de la HTA y el Riesgo Vascular y para ello este año se contó 
con un plantel de editores nuevos (50%) y residentes de múltiples especialida-
des tanto de atención primaria como especializada.

El primer encuentro con residentes se celebró en el año 2008 en Antequera 
(Málaga) por lo que este año se ha celebrado el XIII Encuentro de Residentes de la 
SAHTA 2021 de forma ininterrumpida salvo el año 2020 que debido a la pandemia 
no se llevó a cabo. Se han editado en formato escrito monográfico los últimos 9 
Encuentros. Es importante remarcar, como hacemos todos los años, la progresión 
en cuanto a la calidad y exposición de historias clínicas realizadas por nuestros re-
sidentes siendo algunos casos clínicos excepcionales quedando plasmados esos 
conocimientos en la monografía, de tal forma que algunos médicos que vienen a 
nuestro Congreso anual nos indican que prefieren el libro de casos clínicos ya que 
es una forma de aprender a diagnosticar y tratar mejor a sus pacientes de riesgo 
vascular por tener una visión más real del paciente de consulta. Ello nos enorgulle-
ce y nos anima a seguir adelante con nuevos casos para el próximo año.
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Como todos los años el comité editorial ha evaluado, de forma objetiva, 
anónima e individualizada todos los casos clínicos recibidos asignándole una 
puntuación a cada caso por cada editor y los que tuvieron mejor puntuación 
media fueron los seleccionados y los que se presentaron públicamente y se 
recogen en esta monografía.

Este libro se edita todos los años con ISBN y se regala junto con la docu-
mentación a los asistentes al Congreso anual de la SAHTA que este año 2021 
se celebra en Granada.

Pretendemos con esta monografía concienciar sobre la enfermedad cardio-
vascular a todos los médicos que acuden a nuestro Congreso, así como servir 
de repaso rápido y didáctico del manejo de las mismos. Consideramos que los 
contenidos científicos aquí incluidos van a ser de utilidad práctica, fuente de co-
nocimientos y que van a cumplir con nuestro reto fundamental que es el mejor 
manejo del paciente que padece HTA y otros factores de riesgo cardiovascular.

Para terminar, agradecemos a la SAHTA y a su Comité Científico el apoyo y 
esfuerzo que anualmente realizan para que esta monografía sea editada y para 
que el Encuentro de Residentes se siga llevando a cabo año tras año.

Queremos que este libro despierte un gran interés y aprovechamos para 
animar a sus lectores y fundamentalmente a los residentes, a que participen 
activamente en el próximo Encuentro con una selección de sus mejores His-
torias Clínicas de HTA, Diabetes y Riesgo Vascular y la aportación de nuevos 
conocimientos para que en un futuro se incremente la calidad científica de esta 
publicación.  

Esperamos que el año próximo volvamos a nuestro Encuentro de Residen-
tes de la SAHTA con la misma dinámica de antes, presencial, y desde nuestra 
sede oficial en Osuna y no de forma virtual (on-line) como se ha realizado este 
año ya que este Encuentro no sólo supone una fuente de conocimientos, sino 
que también un punto de convivencia y de amistad.

Andalucía, noviembre 2021.

Editores:

Antonio Espino Montoro

Rafael Molero Payán

José Manuel López Suárez

Mª Adoración Martín Gómez



Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

7

PRÓLOGO
Hace 13 años que iniciamos los Encuentros de Residentes de la Sociedad 

Andaluza de Hipertensión Arterial y Riesgo Vascular (SAHTA), plataforma que 
ha servido a su vez para realizar el Concurso de Casos Clínicos de Residentes. 
Es una de las actividades anuales destacables que organiza SAHTA y creemos 
que el formato de los mismos fomenta la interrelación entre los residentes y los 
estimula a la presentación de casos, a la vez que promueve la formación clínica. 

El formato virtual entendemos que es el más adecuado en este año con 
motivo de la pandemia que estamos sufriendo por el COVID-19. Aún así ha 
constituido una experiencia enriquecedora para todos, para los residentes y 
para los médicos adjuntos que han participado como jurado evaluador.

La presentación de casos clínicos sobre riesgo vascular siempre constitu-
ye una fuente de aprendizaje tanto para los que presentan el caso como para el 
resto de médicos interesados en formarse en riesgo vascular. Mediante esta re-
copilación entendemos que podemos mejorar el conocimiento del proceso del 
enfermar y del manejo diagnóstico y terapéutico de casos no habituales pero 
que se pueden presentar en cualquier momento en la práctica clínica diaria. 

El presente libro es fruto de muchas horas de trabajo de muchas personas, 
los participantes por prepararse y presentar los casos, los evaluadores por juz-
gar el contenido y la presentación de los casos, en muchos ocasiones difícil por 
la calidad de los mismos.

Por último, agradecer a los organizadores su tiempo dedicado y su inte-
rés por mantener una de las actividades destacadas que anualmente organiza 
SAHTA, como son el Dr. Espino, el Dr. Molero Payán y todos aquéllos que han 
colaborado en la evaluación de los casos en la presente edición.

Espero y deseo que todos nos aprovechemos y aprendamos mucho de su 
lectura.

Francisco José Fuentes Jiménez
Presidente de la SAHTA
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CASO CLÍNICO 1 

MUJER DE 58 AÑOS CON HIPERTENSIÓN ARTERIAL DE 
LARGA EVOLUCIÓN, ACTUALMENTE RESISTENTE.

AUTORES:
(1) Jiménez, P., (2) Hernández Quiles, C., (2) Jiménez de Juan, C., (3) Lanseros Tenllado, J., (4) 
GÁMEZ MANCERA, R., (2) Ollero Baturone, M.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) Médico interno residente 4º Año Medicina Interna. Hospital Virgen del Rocío. Sevilla, (2) Es-
pecialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (3) Especialista 
en Medicina Interna. Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz, (4) Residente de 3er año de 
Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Mujer de 58 años que es derivada a medicina interna por hipertensión re-
fractaria. Entre sus antecedentes destacaba la presencia de una atrofia renal 
derecha consecuencia de varios episodios de ureterohidronefrosis y pielone-
fritis derecha. Se realiza el diagnóstico diferencial de la hipertensión arterial 
resistente de causa desconocida, donde las opciones más probables son la 
falta de adherencia terapéutica (o un tratamiento incorrecto), la pseudohi-
pertensión (por hipertensión de bata blanca, manguito no adecuado, etc.), 
la escasa adherencia a las modificaciones del estilo de vida, u otras causas 
de hipertensión arterial secundaria. Tras comprobar una adecuada adheren-
cia terapéutica y una oportuna adaptación a las modificaciones del estilo de 
vida, el estudio de otras causas de hipertensión arterial secundaria, llega a la 
sospecha clínica de hipertensión arterial secundaria a riñón presor atrófico 
derecho. Para tratar éste, dado que el riñón no es funcionante, se decide rea-
lizar embolización de la arterial renal de dicho riñón, con mejoría importante 
la sintomatología.

Palabras claves: Hipertensión arterial, hipertensión refractaria, atrofia renal.

INTRODUCCIÓN
El caso clínico que se presenta, constituye un supuesto clínico de gran interés 
por varias cuestiones. Para empezar, la hipertensión arterial, es sin duda una 
de las enfermedades crónicas más prevalentes en la población española y, 
como consecuencia, una de las que más consultas clínicas ocasiona tanto 
en atención primaria como en urgencias y hasta en las consultas de muchos 
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especialistas (médicos internistas, nefrólogos o cardiólogos, por ejemplo). De 
hecho, el 42.6% de la población española mayor de 18 años es hipertensa(1). 
Además, actualmente, es el factor de riesgo que más contribuye a la mor-
talidad cardiovascular y se estima que un 54% de los ictus y un 47% de las 
coronariopatías son atribuibles a ésta(2). El caso que se presenta, supone toda 
una lección en el manejo de esta patología al requerir el estudio y la reflexión 
sobre conceptos de gran importancia dentro de esta entidad como son la hi-
pertensión arterial resistente, la hipertensión seudorresistente, la hipertensión 
arterial secundaria, la fisiopatología que condiciona la hipertensión dentro de 
la enfermedad renal, así como el manejo y caracterización del “riñón presor”. 
Esta última entidad, aporta al caso un valor especial al ser compleja, poco ca-
racterizada y en muchas ocasiones olvidada. Lo que, unido a un tratamiento 
eficaz(3), hacen necesario para el clínico su conocimiento y estudio con objeto 
de poder ofrecer al paciente las opciones terapéuticas oportunas en aras de 
dar la mejor solución a su problema.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Mujer de 58 años que acude derivada por su médico de atención primaria. 
Entre sus antecedentes no constaban alergias medicamentosas ni hábitos 
tóxicos. Era hipertensa desde los 47 años. A este factor de riesgo asociaba 
una obesidad grado IV. No siendo ni diabética ni dislipémica. Como otros 
antecedentes destacaba la presencia de litiasis renales múltiples que ha-
bían condicionado la presencia de ureterohidronefrosis y pielonefritis dere-
cha que se complicó con un absceso renal que requirió drenaje percutáneo 
del mismo en 2004 y que había condicionado posteriormente una atrofia 
de este mismo riñón de forma residual, aunque con creatininas en rango. 
Respecto a su tratamiento, se encontraba actualmente con olmesartan 40 
mg, hidroclorotiazida 50 mg, espironolactona 100 mg, manidipino 20 mg, 
bisoprolol 10 mg 1 al día, doxazosina 8 mg 1 al día, simvastatina de 20 mg, 
metformina 850 mg 2 veces al día y omeprazol 20 mg. La paciente es deriva-
da a medicina interna tras haber presentado varios episodios de crisis hiper-
tensivas con tensiones arteriales de hasta 230/100 mmHg (cifras iguales en 
ambas extremidades superiores). Tras una valoración inicial comprobando 
una adecuada adherencia a la dieta hiposódica, al tratamiento y las medidas 
higienicodietéticas se solicita una monitorización ambulatoria de la presión 
arterial (MAPA) que muestra unas tensiones arteriales sistólicas medias de 
184 mmHg (siendo de 183 mmHg la media diurna y de 187 mmHg la media 
nocturna) (Ver imágenes 1 y 2).
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Imagen 1

Imagen 2

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Dados los datos aportados, se emite el Juicio clínico de hipertensión arterial 
resistente de causa desconocida. La Hipertensión arterial puede ser definida 
como resistente cuando el tratamiento recomendado no logra reducir la presión 
arterial por debajo de 140 mmHg de presión arterial sistólico o por debajo de 
90 mmHg de presión arterial diastólica(4). Se recomienda que este control su-
bóptimo sea confirmado mediante MAPA o automedición de la presión arterial 
(AMPA). Otro requisito importante es que la propuesta terapéutica establecida 
debe incluir, a parte de las modificaciones del estilo de vida oportunas, al me-
nos 3 o más fármacos a la máxima dosis tolerada siendo al menos 1 de ellos 
un diurético y típicamente incluyendo un inhibidor de la enzima conversora de 
angiotensina (o un antagonista del receptor de aldosterona tipo 2) y un blo-
queante del canal de calcio. Previo a establecer el diagnóstico, es necesario 
además descartar la existencia de hipertensión arterial seudorresistente, que 
es aquella consecuencia de las siguientes causas: - La falta de adherencia a la 
medicación prescrita. - La conocida como “hipertensión de bata blanca”, que 
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supone aquella tensión arterial elevada en consultas que en cambio aparece 
controlada en las mediciones ambulatorias (mediante MAPA o AMPA). - La que 
es consecuencia de un error en la medición, bien por el uso de manguitos de ta-
maño inadecuado, por ejemplo. - La que se encuentra falsamente elevada con-
secuencia de la calcificación de la arterial braquial, especialmente frecuente en 
pacientes mayores. - La desencadenada por una incorrecta pauta terapéutica. 
Una vez descartada estas opciones, es necesario evaluar causas de hiperten-
sión arterial resistente. Siendo adecuado comenzar por valorar que ésta no sea 
consecuencia de: - Inadecuados hábitos y estilos de vida, como la obesidad, 
grandes ganancias de peso, consumo excesivo de alcohol o gran ingesta de 
sodio. - Consumo de sustancias o drogas vasopresoras (cocaína, esteroides 
anabólicos, regaliz, etc.). - Daño orgánico avanzado, especialmente ERC o rigi-
dez arterial extensa. - Formas secundarias de Hipertensión arterial no detecta-
das. Las cuales, suponen un amplio número de opciones. Entre ellas: o Hiperal-
dosteronismo primario o Enfermedad renovascular ateroesclerótica o Apnea del 
sueño o Enfermedad renal crónica o Feocromocitoma o Displasia fibromuscular 
o Coartación aórtica o Enfermedad de Cushing o Hiperparatiroidismo

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
La paciente y su pareja aseguraban una adecuada adherencia terapéutica tanto a 
la terapia farmacológica como a las modificaciones del estilo de vida. Negaba toma 
crónica de fármacos o drogas vasopresoras, se había realizado un MAPA que des-
cartaba la hipertensión de bata blanca y no parecía ser consecuencia de un error 
en la pauta terapéutica o la medición. Se realizó un estudio de hipertensión arterial 
secundaria con analítica rutinaria, test de Nugent, catecolaminas y metanefrinas 
en orina, parathormona, perfil tiroideo, factor de crecimiento insulínico 1, polisom-
nografía y ecocardiograma que no mostraron hallazgos que justificasen la clínica.

Se realizó además una determinación de aldosterona y renina plasmática que 
mostró elevación de la actividad de renina plasmática de 5.3 [0.6-4.3] ng/ml/h 
con una actividad de aldosterona de 37 [7-30] ng/dl. Lo que supone un cociente 
de aldosterona plasmática y actividad de renina plasmática de 6.98, lo que po-
dría ser secundario a un hiperaldosteronismo secundario. Éste, cuando se re-
laciona con hipertensión arterial, suele guardar relación con hipertensión reno-
vascular, tumores productores de renina, neoplasias renales como el tumor de 
wilms o el hemangiopericitoma o algunas neoplasias pulmonares o del tracto 
urogenital(5). Por ello, para el estudio morfológico y funcional renal se solicitaron 
una ecografía, una tomografía computarizada con contraste y una gammagrafía 
respectivamente. La ecografía mostró una atrofia probablemente postobstruc-
tiva/postpielonefrítica del riñón derecho midiendo en el aproximadamente 6 cm 
en su eje máximo (ver imagen 3).
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El riñón izquierdo es de tamaño normal sin alteraciones parenquimatosas ni dilatación 
de los sistemas excretores. La tomografía computarizada mostró un riñón derecho 
de aspecto atrófico que presenta pequeñas microcalcificaciones a nivel de la pelvis 
y un riñón izquierdo que presenta un aumento global del tamaño, probablemente de 
tipo compensatorio sin que actualmente existan signos de pielonefritis aguda (ver 
imágenes 4 y 5). La gammagrafía mostró una pobre incorporación del trazador al 
parénquima del riñón derecho, que aparece disminuido de tamaño y con distribución 
irregular del radiofármaco, con escasa eliminación durante el estudio. El riñón izquier-
do aparece aumentado de tamaño, con morfología conservada (ver imagen 6). La 
eliminación está retrasada por ectasia en pelvis y uréter. La curva del riñón derecho es 
de escasa amplitud y aplanada. La del izquierdo muestra un aumento no significativo 
del tiempo medio de eliminación. El test de captación relativo fue del 3.3 % para el 
riñón derecho y del 96.7 % para el izquierdo. Por tanto, se concluye que la paciente 
presenta un riñón derecho de pequeño tamaño y prácticamente anulado funcional-
mente y un riñón izquierdo con aumento compensador de tamaño, que presenta 
discreta ectasia pieloureteral no significativa, sin otras alteraciones. Ante la sospecha 
de que se pudiera tratar de un riñón presor, se contacta con radiología intervencionis-
ta para realización de embolización renal. A la realización de éstas, se visualiza riñón 
derecho atrófico con arteria renal permeable junto a un riñón izquierdo compensador 
sin estenosis de arteria renal. Se procede a cateterizar selectivamente la arteria renal 
derecha y se emboliza con partículas de 300-500 micras hasta conseguir la oclusión 
completa del parenquimograma. A continuación, se colocan 4 coils fibrados (1 de 4 
mm y 3 de 3 mm de diámetro.) En serie de control (serie 4) se visualiza oclusión de 
arteria renal con permeabilidad de arteria suprarrenal con escasa colateralidad renal. 
Se coloca un coil adicional de 4 mm y mismas características en arteria renal a nivel 
de salida de rama suprarrenal. A las 24 horas del procedimiento, las cifras tensiona-
les comenzaron a controlarse sin dificultad, tomándose cifras de 124/68 mmHg en 
ambos brazos, requiriendo la reducción del tratamiento hipotensor. Al alta queda con 
Irbesartán 300 mg 1 al día y Bisoprolol 5 mg 1 al día. Por todo ello, se establece el 
diagnóstico final de hipertensión arterial secundaria a riñón atrófico presor derecho.

Imagen 3 y 4
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Imagen 5

Imagen 6
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DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El caso que se presenta, es un caso de hipertensión arterial secundario a un 
riñón presor. El riñón presor es una entidad manejada con relativa frecuencia en 
la práctica clínica diaria que, sin embargo, se encuentra escasamente descrita 
en la literatura. La relación de la hipertensión con la enfermedad del parénqui-
ma renal se encuentra más que descrita y documentada como también lo es la 
relación de la hipertensión con la nefropatía vascular(4). La hipertensión es una 
complicación frecuente en el riñón no funcionante(6). Entre los mecanismos que 
condicionan esta situación, parecen jugar un importante papel los mismos que 
son consecuencia de la hipertensión en la enfermedad renal crónica. Cobrando 
gran importancia el aumento en la secreción de renina y angiotensina-II con-
secuencia de la disminución del filtrado glomerular y la activación del sistema 
nervioso simpático (muy abundante en la vsculatura renal). Así mismo, también 
se ha descrito una disminución en la síntesis de óxido nítrico (NO) y una peor 
respuesta vasodilatadora del endotelio renal(7). En estos casos, la embolectomía 
se ha descrito en múltiples ocasiones como un tratamiento eficaz de la hiper-
tensión ocasionada, incluso en pacientes que no serían candidatos a cirugía, 
siendo una indicación clásica de ésta técnica(3,8). De ahí la importancia de un 
adecuado conocimiento de la patología que se presenta.
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CASO CLÍNICO 2

PRESENTACIÓN ATÍPICA DE UN PACIENTE CON FEOCRO-
CITOMA. NO SIEMPRE LA HTA ES EL SINTOMA PRINCEPS.

AUTORES:
(1) del Can Sánchez, D., (2) De Lara Gutiérrez, I., (2) Piñar Rodríguez, A., (3) Canelo Moreno, J., 
(4) SOTO MORENO, A., (4) PUMAR LÓPEZ, A.
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(1) Médico Interno Residente de 4º año de Endocrinología y Nutrición. HU Virgen del Rocío. 
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Sevilla, (3) Residente de 2º año de Endocrinología. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Se-
villa, (4) Especialista en Endocrinología. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Aunque la forma clásica de presentación de un feocromocitoma es con paroxis-
mos de cefaleas, palpitaciones e HTA o, con HTA mantenida, se han reportado 
también formas de debuts atípicos, que de igual manera, requieren un diag-
nóstico y abordaje precoz para evitar el potencial desenlace fatal que puede 
conllevar esta patología(1). Presentamos el caso de un paciente varón de 41 
años que nos fue remitido a las consultas de Endocrinología exclusivamente 
por hiperhidrosis. A pesar de tener una baja sospecha clínica de Feocromocito-
ma, se le determinaron metanefrinas urinarias para su despistaje, apareciendo 
claramente elevadas. En la RMN de glándulas adrenales solicitada, se advirtió 
una gran masa adrenal izquierda de 13 cm, sugestiva de Feocromocitoma. El 
paciente fue sometido a una suprarrenalectomía que resultó curativa.

El feocromocitoma es un tumor raro que a menudo se presenta con síntomas 
atípicos. Es una entidad que requiere ser sospechada y que exige un abordaje 
precoz médico y quirúrgico(1). En nuestro caso, el único dato de sospecha y 
clave para su diagnóstico fue la hiperhidrosis.

Palabras claves: Hta, fecromocitoma, hiperhidrosis.

INTRODUCCIÓN
El feocromocitoma es un tumor cromafín de la médula adrenal. Suele ser fun-
cionante y productor de catecolaminas (adrenalina, noradrenalina y dopamina) 
y tiene una elevada morbimortalidad cardiovascular, si no es detectado de for-
ma temprana y tratado adecuadamente. Además, estos tumores aumentan de 
tamaño con el tiempo y pueden causar síntomas por efecto masa. Incluso, en 
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algunos casos invadir o extenderse a tejidos y órganos adyacentes (feocromo-
citomas malignos)(2). De forma excepcional, son bioquímicamente silentes1.

Su incidencia/prevalencia es baja (2 de cada 100.000 habitantes y año). Sin 
embargo, constituye una causa frecuente (6’5%) de incidentaloma suprarrenal. 
La prevalencia de feocromocitoma en pacientes con hipertensión es del 0’5%, 
constituyendo el 1% de las causas secundarias de hipertensión arterial en la 
población general(1).

Su forma de presentación clínica clásica es con paroxismos de cefaleas, palpi-
taciones e hipertensión. Los casos con debut con clínica atípica e inespecífica 
son raros y a menudo conducen a diagnósticos tardíos.(1)

Se presenta el caso de un paciente joven con feocromocitoma, sospechado por 
una clínica de hiperhidrosis mantenida y de larga evolución. Además, presenta-
ba HTA -no paroxística- presumiblemente bien controlada y no sospechosa de 
ser secundaria a hipersecreción adrenérgica -feocromocitoma-.

Destacamos la importancia de tener en cuenta la presencia de síntomas sutiles 
y no típicos, como puede ser la hiperhidrosis mantenida de nuestro paciente 
para la sospecha del feocromocitoma, patología que requiere un diagnóstico y 
abordaje precoz para tener un porvenir exitoso.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Un varón de 41 años de edad fue remitido a nuestras Consulta de Endocrino-
logía por hiperhidrosis. El paciente refería presentar hiperhidrosis contínua y de 
larga evolución (más de 15 años) y fundamentalmente en cara, cuello y tronco. 
No tenía carácter episódico, aunque sí fluctuaciones, pero no presentando en 
los momentos de mayor intensidad, otra clínica propia de hipersecreción adre-
nérgica -cefalea, palpitaciones o HTA-.

Refería como único antecedente de interés, tener una HTA, presumiblemente 
bien controlada con IECA, Tiazida y Antagonista del Calcio (Enalapril 20 mg, Hi-
droclorotiazida 12,5 mg y Amolidipino 5 mg). Si bien, durante la fase de estudio, 
presentó cifras de TA en torno a 150/90 mm Hg.

Se le solicitaron T4 libre-TSH (que fueron normales) y catecolaminas urinarias (a 
pesar de la baja sospecha de Feocormocitoma). Dichas catecolaminas urinarias re-
sultaron muy elevadas {metanefrinas 3,3 nmol/mgCr (VNR: <0’9 nmol/mgCr), nor-
metanefrinas 28 nmol/mgCr (VNR <2 nmol/mgCr), Ácido Vanilmandélico 272 nmol/
mgCr (VNR<45’2 nmol/mgCr)} y diagnósticas de Feocromocitoma/Paraganglioma.

En RMN de suprarrenales efectuada, se detectó gran masa adrenal izquierda de 
9,8 cm en eje craneocaudal y 13,1 x 6,8 cm en axial, que no invadía estructuras 
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vecinas pero sí desplazaba el polo superior de riñón izquierdo y cuerpo y cola de 
páncreas. La intensidad de señal interna era hipointensa en secuencias ponde-
radas en T1 y marcadamente hiperintensos en secuencias ponderadas en T2.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
La clínica, aunque de baja sospecha -hiperhidrosis mantenida- junto a las me-
tanefrinas y Ác Vanidilmandélico francamente elevados, y la gran masa adrenal 
izquierda detectada en la RNM con característica radiológicas específicas, nos 
permitió realizar el diagnóstico de Feocormocitoma.

Se inició tratamiento alfa-bloqueante prequirúrgico con Fenoxibenzamina 
10 mg cada 12h, que se le incrementó a 20 mg/12 h y que permitió la sus-
pensión de la medicación antiHTA previa, consiguiéndose la remisión de la 
hiperhidrosis y el control de la TA (cifras en torno a 100/65). Presentó como 
efectos secundarios de la medicación taponamiento nasal y eyaculación re-
trógrada.

Varios días antes de la intervención, se inició tratamiento B-bloqueante (Propa-
nolol 10 mg/8 h).

Además, se solicitó estudio genético para mutaciones asociadas al síndrome de 
Feocromocitoma-Paraganglioma Hereditario (SDHD, SDHAF2, SDHC, SDHB, 
SDHA, MAX, RET, VHL, KIF1B, FH) que fue negativo para dichas mutaciones.

A continuación, fue sometido a suparreranalectomía izquierda, que resultó curativa.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
La Anatomía Patología de la pieza quirúrgica fue de Feocromocitoma de 12 cm 
de tamaño, con cambios hemorrágicos.

Si bien, la cirugía resultó exitosa y curativa, con remisión de la clínica del pa-
ciente y resolución de su HTA. El paciente presentó un postoperatorio tórpido 
con inestabilidad hemodinámica por vasoplejia que requirió tratamiento con 
aminas (noradrenalina y adrenalina) y terlipresina. Posteriormente, desarrolló 
una fístula quilosa que resolvió con tratamiento conservador.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Con este caso queremos resaltar la crucial necesidad de hacer despistaje de 
feocromicitoma en pacientes con hiperhidrosis mantenida. Más aún, si es joven 
y presenta HTA, aunque esta última, no sea un síntoma primordial.

La hiperhidrosis afecta casi al 3% de la población. Consiste en sudación ex-
cesiva, como consecuencia de la hiperactividad de las glándulas sudoríparas. 
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Se considera localizada, cuando se limita de forma exclusiva a la cara, palmas 
de manos, plantas de pies y axilas, y suele ser de etiología idiopática. Por el 
contrario, la hiperhidrosis generalizada puede acompañar a un proceso febril, 
ser secundaria a la toma de fármacos (fisostigmina, pilocarpina, antidepresivos 
tricíclicos) o a alteraciones endocrinas subyacentes (hipoglucemia, tirotoxicosis 
y o feocromocitoma) siendo debida a una descarga adrenérgica - sistema autó-
nomo simpático y medula adrenal- .(3-4)

La detección precoz del feocromocitoma es esencial, ya que su tratamiento 
médico o quirúrgico previene complicaciones cardiovasculares(5), que pueden 
ser incluso fatales. Los pacientes con feocromocitoma e hipertensión tienen un 
riesgo 14 veces superior de padecer eventos cardiovasculares cono el Infarto 
Agudo de Miocardio o Accidente CerebroVascular.(6-7)

Además, el hecho de ser, en un 1/3 de los casos, debido a mutaciones germina-
les, estamos obligados a hacer estudio genético de las mutaciones asociadas 
al síndrome de Feocromocitoma-Paraganglioma Hereditario(8-9), como se hizo 
en nuestro paciente, que resultó negativo.

Tras el diagnóstico, nuestro paciente fue sometido a una suprarrenalectomía 
curativa, tras su tratamiento alfa y betabloqueante previo preceptivo.

Concluimos con este caso que el feocromocitoma es una entidad que por 
la necesidad de requerir un diagnóstico y abordaje precoces para evitar 
complicaciones vasculares, potencialmente fatales, debe ser sospechado 
en pacientes con clínica sutil, como puede ser la hiperhidrosis mantenida de 
nuestro paciente.
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CASO CLÍNICO 3 

DEBILIDAD MUSCULAR Y PARESTESIAS EN VARÓN DE 
EXTREMO RIESGO CARDIOVASCULAR

AUTORES:
(1) Mora Delgado, J., (2) Rubio Marín, P., (2) Lojo cruz, c., (2) Rosal Obrador, J.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) MIR 4º Medicina Interna. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera (Cádiz)., (2) Especialista 
en Medicina Interna. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera. Jerez de la Frontera. Cádiz

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de un varón de 74 años con diagnóstico hace más de 30 
años de hipertensión arterial, diabetes mellitus tipo 2, hipercolesterolemia y ante-
cedes tanto personales como familiares de infarto agudo de miocardio en edades 
precoces. Fue derivado a consulta de Medicina Interna por su médico de aten-
ción primaria por pérdida progresiva de fuerza en todas las extremidades con 
parestesias de dos meses de evolución. Fue ingresado con diagnóstico al alta 
de mielopatía compresiva y déficit de B12, mejorando discretamente tras trata-
miento suplementario. Seis meses después sufrió un empeoramiento clínico, in-
gresando en el contexto de rabdomiolisis decidiéndose retirada de Atorvastatina 
con espectacular mejoría posterior. Se realizó electromiograma que evidenciaba 
proceso miopático con signos de denervación. Considerando historia clínica y 
antecedentes, se sospechó miopatía inducida por estatinas. Se realizó biopsia 
muscular y estudios de inmunología dirigidos estableciéndose el diagnóstico de 
miopatía necrotizante disinmune asociado a anticuerpos anti 3-hidroxi-3-metil-
glutaril-coenzima A (HMG-CoA) reductasa. Se inició tratamiento con Alirocumab 
150mg con excelente tolerancia logrando alcanzar objetivos de LDL según las 
guías de práctica clínica actuales. Se realizó test genético para descartar pre-
disposición arritmogénica maligna dados sus antecedentes siendo positivo para 
uno de ellos. El objetivo de este caso clínico es ilustrar el diagnóstico diferencial 
en esta situación así como su manejo terapéutico.

Palabras claves: Miopatía, Autoinmune, Estatinas

INTRODUCCIÓN
Las estatinas reducen significativamente la incidencia de eventos cardiovascula-
res, generalmente son seguras y tienen un perfil de efectos secundarios acepta-
ble. Solo en raros casos (aproximadamente 1 de cada 10,000 personas tratadas 
por año) las estatinas causan daño muscular grave, con debilidad y niveles ele-
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vados de creatina quinasa. En la mayoría de estos casos, los pacientes se recu-
peran espontáneamente después de suspender el tratamiento con estatinas(1). 
Sin embargo, se reconoce que, en casos muy raros, se desarrolla una miopa-
tía autoinmune en pacientes tratados con estatinas, caracterizada por debilidad 
muscular, evidencia de necrosis de células musculares en la biopsia y la presen-
cia de autoanticuerpos contra la 3-hidroxi-3-metilglutaril-coenzima A (HMG-CoA) 
reductasa(2). Este caso clínico ilustra las características clínicas, su proceso diag-
nóstico, el uso razonado de pruebas complementarias, los mecanismos patológi-
cos y el tratamiento de la miopatía autoinmune asociada a las estatinas.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de un varón de 74 años. Su madre falleció a los 68 años y 
su padre a los 53, ambos tras infarto agudo de miocardio (IAM). Tenía 5 hermanos 
varones, todos fallecidos tras IAM antes de los 40 años. Tuvo 3 hijos, el mayor va-
rón fallecido a los 36 años tras tromboembolismo pulmonar, y 2 mujeres, una de 
ellas con Factor V Leyden y mutación del gen Metilentetrahidrofolato reductasa.

El paciente no presentaba alergias medicamentosas conocidas. Exfumador 
desde los 40 años (IPA 20). Padecía de hipertensión arterial grupo C grado 1, 
diabetes mellitus tipo 2 e hipercolesterolemia con cifras de LDL al diagnóstico 
superiores a 200mg/dl. IAM a los 40 años, realizándose doble bypass aortoco-
ronario. Bloqueo auriculoventricular de tercer grado que precisó marcapasos 
permanente hace 10 años. Ateromatosis carotídea bilateral intervenida hace 8 
años mediante endarterectomía. Claudicación intermitente con artropatía peri-
férica crónica grado IIA por obliteración femoropoplítea. Insuficiencia renal cró-
nica estadio IIIB. Diverticulosis. Hiperuricemia. Déficit de vitamina B12 y fólico 
con necesidad de suplementación hace 6 años. Colescistectomizado. Diestro. 
Caminaba con bastón debido a debilidad en miembros inferiores.

Su tratamiento domiciliario era Metformina 1000mg/Sitagliptina 50mg c/12h, 
Valsartán 160/Amlodipino 10/HCTZ 25mg c/24h, Pantoprazol 20mg c/24h, Bi-
soprolol 2,5mg c/12h, Amitriptilina 25 mg/12h, Ranolazina 375 mg/12h, Ezetimi-
be 10mg/Atorvastatina 80mg, Ácido acetil salicílico 100mg c/24h, Alprazolam 
500mcg a demanda, Furosemida 40mg c/24h, Pentoxifilina 400mg c/12h, Tam-
sulosina 400mcg c/24h.

Nuestro paciente es derivado a consulta de Medicina Interna por su médico de 
atención primaria por pérdida progresiva e insidiosa de fuerza en las cuatro extre-
midades y parestesias de dos meses de evolución. Refiere asimismo episodios 
recurrentes (cada 3 semanas aproximadamente) de dolor abdominal y rectorragia.
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A la exploración destacaba una hipotrofia muscular de predominio proximal en 
las 4 extremidades, discreta palidez terrosa, hipoperfusión leve acra en ambos 
pies, pulsos femorales filiformes, edemas blandos bilaterales hasta rodillas, co-
razón rítmico a buena frecuencia, abdomen en batracio, blando, con dudosa 
hepatomegalia de 2 cm y hernia umbilical.

Ingresó a cargo de Medicina Interna por tetraparesia subaguda con sospecha 
de mielopatía por déficit de vitamina B12. Se solicitó análisis de rutina desta-
cando creatinina 1,25 mg/dL (0,6-1,2), ácido úrico 10,3 mg/dl (3,4-7), AST 116 
U/L (0-37), ALT 126 U/L (0-40) con GGT normal, LDH 485 U/L (135-250), creatina 
quinasa (CK) 223 U/L (30-200), TSH 7,78 UI/mL (0,3-5), T4 libre 1,43 ng/dL (0,9-
2,1), 25OH Vitamina D 12,80 ng/mL (30-80), vitamina B-12 51 pg/mL (190-1132), 
anticuerpo anticélula parietal positivo (título >1/160), hemoglobina 13,6 g/dL (14-
17), volumen corpuscular medio 92 fL (80-100), hemoglobina corpuscular media 
30 pg (27-32), hierro sérico 38 mcgr/dL (59-158), colesterol total 273 mg/dL, HDL 
37 mg/dL, LDL 170 mg/dL, triglicéridos 332 mg/dL y lipoproteína A 42mg/dL.

Se realizó resonancia magnética craneal y cervical (tras reprogramar previamente 
marcapasos) en la que destacaban protrusiones discosteofitarias en niveles C3-
C4, C4-C5, C5-C6 que provocaban deformidad de la vertiente anterior del cordón 
medular con afectación foraminal derecha en niveles C3-C4 y C4-C5 y afectación 
foraminal bilateral en nivel C5-C6. Se apreciaba un aumento de señal medular 
desde nivel C3-C4 hasta C4-C5 en relación con mielopatía compresiva.

Se realizó colonoscopia que objetivó divertículos y hemorroides internas sin 
sospecha de otras formaciones.

Ante los hallazgos descritos se inició suplementación con ácido fólico y B12, 
con mejoría ostensible de la clínica que motivó el ingreso, siendo alta 2 sema-
nas más tarde.

Seis meses después acudió a urgencias tras sufrir empeoramiento clínico, con 
dificultad para subir escaleras, caídas frecuentes, dificultad para bajarse del co-
che… precisando ayuda para actividades instrumentales básicas como lavarse la 
cabeza, afeitarse o cortar un filete, ingresando nuevamente en nuestro hospital.

En esta ocasión, presentaba a la exploración tetraparesia 4-/5 de predomino 
crural. Reflejos de estiramiento muscular simétricos algo disminuidos de forma 
generalizada. Sin alteraciones de la sensibilidad ni el tacto.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
En este contexto, el primer paso es distinguir la lasitud (desfallecimiento o fal-
ta de fuerzas) de la debilidad muscular propiamente dicha. Los pacientes con 
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lasitud a menudo se quejan de debilidad generalizada inespecífica. En com-
paración, aquellos con verdadera debilidad muscular generalmente aquejan 
imposibilidad de realizar tareas específicas, como subir escaleras o peinarse y 
sensación de “pesadez” o “rigidez” en las extremidades, lo cual concuerda con 
nuestra historia clínica(2,3).

El examen físico debe incluir una búsqueda cuidadosa de los trastornos que 
pueden causar la percepción de debilidad, así como pruebas de fuerza mus-
cular. La afectación de la sensibilidad generalmente no se asocia a las causas 
habituales de debilidad muscular, aunque existen algunas excepciones como 
las miopatías infecciosas, ciertas miopatías inducidas por fármacos, la miopatía 
tiroidea y las miopatías metabólicas hereditarias(4).

Determinar el patrón de debilidad muscular también es importante. La debilidad 
muscular proximal que presenta nuestro paciente se aprecia con más frecuen-
cia algunas miopatías (tabla 1). Las principales categorías de enfermedad mus-
cular incluyen trastornos inflamatorios, endocrinopatías, miopatías metabóli-
cas, fármacos y toxinas, infecciones y las diversas causas de Rabdomiolisis(5).

Tabla 1

Inflamatoria
Polimiositis. Dermatomiositis. Cuerpos de inclusión. Vasculitis .Overlap 
(lupus, esclerodermia, artritis reumatoide…)

Endocrinológica Hipotiroidismo. Enfermedad de Cushing

Iones Hipopotasemia. Hipofosfatemia. Hipocalcemia. Hiper o hiponatremia

Tóxicos y 
fármacos

Drogas de abuso. Corticoesteroides. Colchicina. Antipalúdicos. Inhibidores 
HMG-CoA reductasa. Penicilamina. Zidovudina

Infecciosas Virus. Bacterias: piomiositis. Hongos. Parásitos: triquinosis, toxoplasmosis

Rabdomiolisis Trauma. Convulsión. Otras situaciones de estrés

Metabolopatías

Teniendo en cuenta la historia clínica y antecedentes de nuestro paciente, la pri-
mera posibilidad y más fácilmente descartable al poder comprobar la relación 
causa-efecto tras retirar el fármaco era una miopatía inducida por estatinas.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Se realizó nueva resonancia magnética de cráneo y columna en la que no se apre-
ciaban cambios significativos en cuanto a la columna cervical, existiendo signos 
de mielopatía compresiva, pero a nivel dorsal presentaba fractura-aplastamiento 
de platillos superiores de cuerpos vertebrales D2, D3 y D4 de evolución aguda.
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No se realizó estudio de conducciones nerviosas (ENG) porque el paciente era 
portador de marcapasos. En la electromiografía (EMG) se observaban signos 
de denervación activa en la mayor parte de los músculos explorados. No se 
registraron fasciculaciones. Resultaban especialmente llamativos los trazados 
de esfuerzo de ambos bíceps (figura 1), que mostraban unidades motoras de 
escasa amplitud y reclutamiento precoz. Estos hallazgos planteaban la posibili-
dad de un proceso miopático con signos de denervación.

Figura 1. Electromiograma (bíceps)

Tras retirar la estatina el paciente presenta una 
mejoría clínica espectacular sin necesidad de 
ningún otro tratamiento específico. Al alta se 
solicitó valoración por la unidad referente de 
patología neuromuscular del H. U. Virgen del 
Rocío, realizándose biopsia muscular que evi-
denció miopatía necrotizante con aumento de 
expresión de MHC-I e infiltrados inflamatorios 
focales perivasculares, y anticuerpos anti 
HMG-CoA reductasa positivos (2,73).
Así, se estableció el diagnóstico de miopatía 
necrotizante disinmune asociado a anticuerpos 
anti HMG-CoA reductasa.

Dados los antecedentes personales y fami-
liares del paciente se planteó la posibilidad 
de posible miopatía congénita asociada, por 
lo que se solicitó panel de cardiopatías arrit-
mogénicas (ABCC9, ACTC1, ACTN2, BAG3, 
CASQ2, CAV3, CRYAB, CSRP3, DES, DMD, 
DMPK, DSC2, DSG2, DSP, EMD, FKTN, FLNA, 
FLNC, GLA, JPH2, JUP, LAMP2, LDB3, LMNA, 

MYBPC3, MYH6, MYH7, MYL2, MYL3, MYOZ2, MYPN, NEBL, NEXN, PD-
LIM3, PKP2, PLN, PRKAG2, RBM20, RYR2, SCN5A, SGCD, TAZ, TCAP, 
TGFB3, TMEM43, TMPO, TNNC1, TNNI3, TNNT2, TP63, TPM1, TRIM63, 
TTN, TTR, VCL) detectándose una variante de significado incierto en TTN 
p.(Ser20749Thr).

Se inició alirocumab 150 mg con excelente tolerancia, con normalización de ci-
fras de CK y enzimas hepáticas a los 2 meses, colesterol HDL 37 mg/dl, LDL 42 
mg/dl y TG 120 mg/dL.
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Posteriormente se modificó el tratamiento antidiabético pautándose empagli-
fozina y dulaglutide con buena tolerancia reduciendo el valor de hemoglobina 
glicosilada hasta 6,1% en el último control con excelente control glucémico.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El diagnóstico de miositis sintomática y mionecrosis puede ser sencillo si se 
basa en una asociación temporal tanto para el inicio de terapia con estatinas 
como para la resolución con su retirada(1).

Sin embargo, algunos pacientes como el descrito pueden presentar inicialmente 
síntomas musculares insidiosos sin una elevación significativa de la CK sérica, la 
cual debe interpretarse en el contexto clínico ya que elevaciones discretas pueden 
relacionarse con hipotiroidismo o lesiones musculares durante el ejercicio físico(3).

En algunos pacientes es difícil tener certeza de que los síntomas musculares se 
deben al tratamiento con estatinas. Se propuso un sistema de puntuación, el 
índice clínico SAMS (SAMS-CI) para síntomas asociados a las estatinas. La va-
lidación del sistema de puntuación mostró que una puntuación menor a 5 tenía 
un valor predictivo negativo del 91% al excluir correctamente a los pacientes 
con mialgia secundaria a estatinas(5).

Ningún tratamiento es necesario en la mayoría de casos de síntomas musculares 
asociados a las estatinas (SAMS) más allá de suspender el fármaco. Dos excep-
ciones son la rabdomiolisis y la miopatía necrotizante inmunomediada, que re-
quieren un control cuidadoso casi siempre en un entorno hospitalario. La biopsia 
muscular obtenida al inicio de la rabdomiolisis mostraría mionecrosis sin vasculi-
tis o inflamación significativa. Una biopsia posterior podría mostrar infiltración de 
células mononucleares sugestiva de un proceso de reparación inflamatoria(3,4,5).

La miopatía necrotizante inmunomediada se asocia con la presencia de un an-
ticuerpo contra la 3-hidroxi-3-metil-glutaril-coenzima A (HMG-CoA) reductasa. 
Se estima que esto ocurre en 2 de cada 100.000 individuos tratados con estati-
nas. Se debe sospechar y solicitar la determinación de estos anticuerpos en el 
contexto de debilidad proximal simétrica, en muchas ocasiones de aparición y 
evolución insidiosas incluso con la retirada del fármaco, CK sérica muy elevada 
(10 veces por encima del valor normal), EMG con potenciales de unidad motora 
de pequeña amplitud con actividad espontánea aumentada característica de un 
proceso miopático activo, edema muscular evidente en resonancia magnética 
e histología con necrosis muscular pero poca o ninguna inflamación, hallaz-
gos que la diferencian de la polimiositis. En cuanto a recomendaciones, estos 
pacientes deben evitar el consumo de arroz de levadura roja la cual es rico en 
monacolina K y puede precipitar una Rabdomiolisis(2,3,4).
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En algunos pacientes (como en nuestro caso) no se requiere el uso de fármacos 
inmunosupresores y basta con la suspensión de la estatina para obtener mejoría 
clínica. En caso contrario, aunque no hay ensayos aleatorizados, se suele pautar 
prednisona oral a dosis de 1mg/kg/día sumado a otro agente, como metotrexato, 
azatioprina o micofenolato mofetilo. Si existe debilidad severa o no responden al 
tratamiento descrito previamente tras 2 meses el siguiente paso es el uso de inmu-
noglobulinas intravenosas u otro agente como rituximab. La triple terapia, que ge-
neralmente incluye inmunoglobulina intravenosa, es necesaria en torno a un 40% 
de los pacientes con miopatía autoinmune desencadenada por estatinas según lo 
descrito en la literatura. Por suerte en nuestro paciente no fue necesario realizar un 
abordaje agresivo y fue suficiente con la retirada del fármaco responsable(6,7,8).

La vigilancia debe ser estrecha y es posible que exista una disociación clínico-
analítica en los siguientes meses a la resolución del episodio agudo, con CK 
ligeramente elevada en pacientes asintomáticos y viceversa. Los anticuerpos 
monoclonales Anti-PCSK9 se perfilan como tratamiento de elección para la hi-
percolesterolemia en estos casos(6,7,8).

En definitiva, consideramos útil la exposición de este caso para reflejar que, 
a pesar del buen perfil respecto a efectos secundarios que presentan las es-
tatinas, existen casos con sintomatología diversa que requieren un diagnósti-
co diferencial amplio y estructurado, discerniendo los pacientes con probable 
miopatía secundaria apoyándose en una historia clínica exhaustiva, exploración 
dirigida y pruebas complementarias, recurriendo a biopsia y determinación de 
anticuerpos anti HMG-CoA reductasa en casos seleccionados, ofreciendo un 
tratamiento dirigido en función de la clínica descrita.
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CASO CLÍNICO 4

MUJER DE 47 AÑOS CON PÉDIDA DE VISIÓN, ¿QUÉ DE-
BEMOS EVALUAR?

AUTORES:
(1) Jiménez de Juan, C., (2) Ternero Vega, J., (3) Díaz Jiménez, P.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) Médico Interno Residente de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Se-
villa., (2) Especialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (3) 
Residente de 4º año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Se presenta el caso de una mujer de 47 años, gran ex fumadora, pero sin an-
tecedentes personales de interés. Fue derivada a consulta de Medicina Inter-
na desde el servicio de Oftalmología para estudio de enfermedad sistémica 
subyacente, tras haber sufrido un episodio de trombosis de rama venosa reti-
niana del ojo izquierdo, con pérdida de visión prácticamente completa en ese 
ojo. En la primera consulta se objetivaron cifras de presión arterial elevadas, 
que se confirmaron posteriormente, así como sobrepeso. En las pruebas com-
plementarias, se detectó una hipercolesterolemia aterogénica no conocida. A 
través de anamnesis, la exploración y las pruebas solicitas, se descartaron ra-
zonablemente enfermedades sistémicas, así como entidades protrombóticas. 
Finalmente, se consideró que la patología vascular retiniana estaba en relación 
con los factores de riesgo cardiovasculares mencionados: hipertensión arterial, 
hipercolesterolemia, tabaquismo y sobrepeso. Se aconsejó pérdida de peso y 
se inició tratamiento antihipertensivo, hipolipemiante y antiagregación con AAS.

Palabras claves: “Trombosis venosa retiniana”, “hipertensión arterial”, “factores 
de riesgo cardiovasculares”.

INTRODUCCIÓN
Las factores de riesgo cardiovasculares producen una elevada morbimortali-
dad. A las enfermedades cardiovasculares clásicas, el ictus y la cardiopatía 
isquémica, hay que sumarle otras que producen, asimismo, un elevado gasto 
sanitario y un gran coste en cuanto a pérdida de funcionalidad e independencia. 
Nos referimos a cuadros como la enfermedad renal crónica, la arteriopatía y 
neuropatía periférica o a las diferentes causas de patología ocular que se pro-
ducen como consecuencia de la hipertensión arterial o la diabetes mellitus mal 
controladas. En este capítulo se va a desarrollar un caso clínico de trombosis 
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venosa retiniana, una patología poco conocida por los médicos generalistas, 
pero muy prevalente, ya que se trata de la segunda causa de ceguera por pato-
logía vascular retiniana tras la retinopatía diabética.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Se presenta el caso de una mujer de 47 años, entre cuyos antecedentes no 
constaban alergias a fármacos, era ex fumadora de 40 cigarrillos al día desde 
los 15 años de edad hasta 2016 (consumo acumulado de 58 paquetes/año), no 
tomaba alcohol, y había consumido cocaína de forma esporádica en la juven-
tud. No refería hipertensión arterial (HTA), diabetes mellitus (DM-2) ni dislipemia 
(DLP). Como otros antecedentes destacables había sufrido una tuberculosis 
pulmonar a los 10 años de edad, con una reactivación posterior a los 31 años 
que fue tratada, y estaba en seguimiento por Neurología por migraña, recibien-
do tratamiento preventivo con Amitriptilina. En cuanto a sus antecedentes gi-
necoobstétricos, había tenido una única gestación finalizada en parto natural 
(G1P1), no había sufrido abortos y presentó la menopausia a los 45 años. Tenía 
un estilo de vida sedentario y tendencia al sobrepeso. Había sido intervenida de 
conización cervical, mastoplastia y colecistectomía.

En agosto de 2019 consultó en Urgencias de Oftalmología por pérdida de visión 
brusca e indolora del ojo izquierdo. En la exploración oftalmológica se objetivó 
una agudeza visual (AV) de 0,7 en ojo derecho y con el ojo izquierdo única-
mente percibía objetos borrosos. En la arcada temporal superior se apreciaba 
una hemorragia macular rodeada de exudados lipídicos, compatible con una 
trombosis de la rama temporal superior de la vena retiniana del ojo izquierdo. 
La tensión ocular se encontraba dentro de los límites de la normalidad. Tras 
esta consulta en Urgencias, se derivó a consulta de Oftalmología y a Medicina 
Interna para estudio de enfermedad sistémica.

En la anamnesis dirigida la paciente negaba síntomas de enfermedad sisté-
mica: no había presentado astenia, pérdida de peso, artritis, artralgias, fiebre 
inexplicada, lesiones cutáneas ni fotosensibilidad. Negaba, asimismo, aftosis 
orogenital. No tenía antecedentes de abortos ni de fenómenos trombóticos pre-
vios ni familiares. Únicamente tenía quejas de xerostomía, sin xeroftalmia.

Interrogada acerca de las características de su cefalea, la describía como he-
micránea izquierda, punzante, con fotofobia y sonofobia asociadas, aunque sin 
aura migrañosa. No presentaba claudicación mandibular ni de cinturas escapu-
lar o pelviana. No había tenido tampoco episodios de amaurosis fugaz.

En la exploración física, la paciente presentaba buen estado general, estaba 
consciente y orientada en las tres esferas y tenía buena coloración, hidratación y 
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perfusión de piel y mucosas. La tensión arterial (TA) era de 160/100 mmHg en el 
brazo derecho y de 165/100 mmHg en el izquierdo, y la frecuencia cardiaca de 65 
latidos por minuto. El IMC era de 29. No se auscultaron soplos en la auscultación 
cardiaca, a nivel de carótidas ni en el abdomen. La auscultación respiratoria fue 
rigurosamente normal. El abdomen era blando, depresible y sin visceromegalias. 
Las extremidades presentaban pulsos simétricos y no tenía edemas ni signos de 
trombosis venosa profunda. No objetivaron lesiones dérmicas.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Con la historia clínica descrita se establecieron los siguientes juicios clínicos:

•	Trombosis de rama venosa retiniana de ojo izquierdo, con las siguientes po-
sibilidades etiológicas:

-	Relacionada con factores de riesgo cardiovascular

-	Enfermedad autoinmune sistémica: vasculitis, enfermedad de Behçet.

-	Estados protrombóticos

•	HTA grado 2 de debut

•	Síndrome Seco: a descartar Sd. Sjögren o secundario a fármacos.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
A la paciente se le solicitó una analítica completa que incluyó perfiles renal, hepáti-
co y tiroideo que fueron normales. El perfil lipídico mostró un colesterol total (Col-t) 
de 255 mg/dl, con un HDL-colesterol de 67 mg/dl, un LDL-colesterol de 162 mg/
dl, índice LDL/HDL de 1 y triglicéridos de 130 mg/dl . La hemoglobina glicada fue 
de 5% La proteína C reactiva (PCR) y la velocidad de sedimentación globular (VSG) 
fueron normales, así como el proteinograma, complemento y recuento de inmuno-
globulinas. En el hemograma no había citopenias ni otras alteraciones de interés. El 
estudio de orina fue anodino. Se realizó un estudio de autoinmunidad que incluyó 
ANA, ANCA y HLA-B51, así como los anticuerpos anti-fosfolípidos y un estudio 
completo de trombofilia que resultaron todos ellos negativos. Además, se llevó a 
cabo una radiografía de tórax que fue anodina, un angio-TC de troncos supraaórti-
cos que descartó estenosis o placas de ateroma, y una gammagrafía de glándulas 
salivales objetivó una disfunción leve de ambas parótidas.

Se aconsejó pérdida de peso y un estilo de vida saludable. Además, se inició 
tratamiento con Atorvastatina 80 mg al día y Enalapril 20 mg cada 24 horas, 
aunque persistía cifras de TA elevadas en consultas. Por este motivo se solicitó 
una monitorización ambulatoria de presión arterial (MAPA) de 24 horas, que 
mostró un promedio general de 116/73 mmHg, con promedio diurno de 123/77 
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mmHg y nocturno de 105/64 mmHg (patrón Dipper). Se sustituyó la Amitriptilina 
por Propranolol 20 mg cada 12 horas, con buen control de la migraña y mejoría 
llamativa de la sequedad oral. Se indicó tratamiento con acido acetilsalicílico 
(AAS) 100 mg en prevención secundaria de nuevos eventos trombóticos.

Se establecieron, por tanto, los siguientes diagnósticos finales:

•	Trombosis de rama venosa retiniana de ojo izquierdo relacionada con factores 
de riesgo cardiovascular (HTA, DLP, tabaquismo, sobrepeso)

•	HTA grado 2 (patrón Dipper), bien controlada

•	Hipercolesterolemia

•	Síndrome Seco secundario a la toma de Amitriptilina

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La trombosis venosa retiniana (TVR) es la segunda causa(1) de ceguera por pa-
tología vascular de la retina tras la retinopatía diabética. Su incidencia es similar 
en ambos sexos, con predominio claro en mayores de 65 años. No obstante, 
esta entidad podemos encontrarlo en personas jóvenes y suelen estar relacio-
nada con enfermedades sistémicas o enfermedades protrombóticas, en cam-
bio, en personas mayores de 50 años suele estar vinculados con factores de 
riesgo cardiovascular no controlados.

La TVR se clasifica habitualmente en función de la localización anatómica de la 
lesión, de este modo distinguiremos dos entidades (2):

•	Trombosis de Vena Central de la Retina: la vena central de la retina circula 
por el interior del nervio óptico paralelamente a la arteria central de la retina, 
penetrando en la órbita a través de la lámina cribosa. Factores anatómicos 
relacionados con esta disposición de los vasos y las estructuras pueden con-
dicionar estenosis o alteraciones del flujo sanguíneo que faciliten la formación 
de trombos.

•	Trombosis de Rama Venosa Retiniana: son oclusiones venosas que afectan 
a las distintas ramificaciones de la vena central de la retina tras la bifurcación 
de la misma en sus ramas superior e inferior, y en las siguientes subdivisio-
nes segmentarias. Aparecen fundamentalmente en pacientes con retinopatía 
hipertensiva o diabética.

Los principales factores de riesgo(1,3) para el desarrollo de TVR son la HTA, la 
diabetes mellitus (DM), la hipercolesterolemia, los estados de trombofilia, la hi-
perviscosidad sanguínea y la presencia de glaucoma de ángulo abierto (relacio-
nado principalmente con la trombosis de vena central),
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Los factores de riesgo cardiovascular son, sin duda, los más relacionados 
con la TVR. La HTA es el principal factor de riesgo para el desarrollo de esta 
patología, seguido de la hipercolesterolemia, la DM, el tabaquismo y la obesi-
dad. Un reciente estudio descriptivo obtuvo un porcentaje de pacientes hiper-
tensos y dislipémicos cercanos al 70%(4). El tabaquismo activo o pasado se 
objetivó en el 43% de los pacientes. La DM y la obesidad estaban presentes 
en el 32 y 34% de los pacientes respectivamente. En este estudio la mayoría 
de los pacientes que presentaban factores de riesgo cardiovascular eran ma-
yores de 50 años, mientras que los menores de 50 años tenían mayores tasas 
de enfermedades protrombóticas.

La etiopatogenia de esta enfermedad es poco conocida, aunque se ha relacionado 
fundamentalmente con los cruces arteriovenosos que se producen en la retinopatía 
hipertensiva o diabética. Las ramas venosas retinianas quedan por debajo de las 
arteriales en estos cruces, produciéndose una estenosis de su luz y un enlenteci-
miento del flujo a su través, lo cual predispone a la formación de trombos.

En estos pacientes es necesario descartar enfermedades sistémicas que pre-
dispongan a fenómenos trombóticos: como el síndrome antifosfolípido (y las 
diferentes entidades que pueden contribuir a su desarrollo) y las vasculitis. En 
el caso que nos ocupa no existían signos, síntomas ni hallazgos analíticos que 
sugieran una enfermedad autoinmune sistémica. Asimismo, el angioTC de tron-
cos supraaórticos descartó la presencia de vasculitis de grandes y medianos 
vasos. Un metaanálisis cuyo objetivo fue determinar la relación de los diferentes 
factores trombofílicos con la TVR, tuvo como resultados una Odds Ratio (OR) 
de 8.9 (IC 95% 5.7-13.7) para hiperhomocisteinemia y de 3.9 (IC 95% 2.3-6.7) 
para los anticuerpos anticardiolipina(5). La mutación del gen MTHFR, mutación 
del factor V Leiden, deficiencia de proteína C y S y otros factores analizados 
obtuvieron unos resultados más modestos. La paciente tampoco recibía trata-
miento con terapias hormonales ni anticonceptivos orales, fármacos que tradi-
cionalmente se han relacionado con complicaciones trombóticas.

Las neoplasias son otras patologías que favorecen la hiperviscosidad sanguí-
nea, pero la clínica ni las pruebas solicitadas sugerían un proceso tumoral. La 
poliglobulia, sería otra entidad, pero la paciente presentaba un hemograma nor-
mal (Hemoglobina 12,3 g/dl y Hematocrito 39%).

El síndrome seco que refería la paciente puede actuar como factor confuso en 
el proceso diagnóstico, ya que está descrita su aparición en un porcentaje ele-
vado de los pacientes con enfermedades autoinmunes sistémicas, fundamen-
talmente en el lupus eritematoso sistémico, la artritis reumatoide y la esclerosis 
sistémica, siendo menos frecuente en las vasculitis. En este caso, en presencia 
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de unos ANA negativos, y con un fármaco potencialmente favorecedor de se-
quedad mucosa como es la Amitriptilina, se puede descartar el síndrome de 
Sjögren. Además, es de gran ayuda realizar un ensayo terapéutico retirando 
fármacos que pueden ocasionar sequedad y comprobar la mejoría sintomática, 
como se hizo con esta paciente.

La paciente que nos ocupa debutaba con HTA de evolución desconocida (pro-
bablemente varios años) y, por tanto, no controlada, además, de una hiperco-
lesterolemia aterogénica, presentando asimismo un antecedente de tabaquis-
mo grave así como un estilo de vida sedentario con sobrepeso. Por tanto, tras 
descartar otras etiologías relacionadas con esta entidad (patologías procoagu-
lantes y problemas oculares, como el glaucoma) , lo más probable era que la 
TVR estuviera relacionada con estos factores de riesgo cardiovascular.

Con respecto al tratamiento de esta enfermedad, dejando a un margen los tra-
tamientos puramente oftalmológicos, está indicado un control estricto de los 
factores de riesgo cardiovasculares, fundamentalmente la HTA, como entidad 
más relacionada con el desarrollo de esta patología. En caso de que existan en-
fermedades autoinmunes sistémicas es necesario un manejo óptimo de la acti-
vidad de la enfermedad. La anticoagulación está indicada únicamente cuando 
la TVR ocurra en el seno de otra entidad protrombótica como el síndrome anti-
fosfolípido, dado que los estudios realizados son de mala calidad y no reportan 
buenos resultados en cuanto a efectividad.

Siguiendo las actuales guías de práctica clínica(6,7), la antiagregación no estaría 
indicada en esta paciente, dado que la TVR no se considera un evento cardio-
vascular y su SCORE es <1% (riesgo bajo), por tanto se consideraría preven-
ción primaria. En el caso que nos ocupa es necesario individualizar el manejo: 
se trata de mujer joven, con varios factores de riesgo vascular no controlados 
y una patología que ha ocasionado una gran incapacidad (ceguera práctica-
mente completa del ojo izquierdo), por la que tuvo incluso que abandonar su 
trabajo. En este sentido, y teniendo en cuenta que la evidencia en esta patolo-
gía en concreto es escasa tanto a favor como en contra de la antiagregación, 
se decidió iniciar antiagregación con AAS 100 mg al menos durante un año, 
mientras se consiguen controlar adecuadamente el resto de factores de riesgo 
cardiovasculares.

En conclusión, hay que prestar especial atención a esta patología por su pre-
valencia y por el riesgo de producir discapacidad. Las modificaciones del estilo 
de vida y el control óptimo de los factores de riesgo cardiovasculares son esen-
ciales para prevenir esta y otras patologías capaces de producir enfermedad 
vascular de la retina.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de un paciente joven de veinticinco años, sin factores 
cardiovasculares ni hábitos tóxicos conocidos, con aparición de una mancha 
blanquecina en el campo visual de su ojo derecho con signos a la exploración 
oftalmológica de un cuadro obstructivo macular con congestión papilar bila-
teral. En un inicio se asoció a un posible cuadro inflamatorio derivándose a 
las consultas de enfermedades autoinmunes para estudio, identificándose un 
daño renal asociado no presente en estudios previos, e iniciándose terapia con 
esteroides. Tras nueva revisión por oftalmología se objetivó cifras de tensión 
arterial elevadas derivándose al servicio de urgencias para control y tratamien-
to, decidiéndose estudio e ingreso por parte de nefrología con datos de daño 
renal crónico y con necesidad de realización de biopsia renal, llegándose al 
diagnóstico definitivo. La relevancia de este caso radica en la importancia de 
toma de tensión arterial en todos los pacientes, aún siendo la primera manifes-
tación clínica un daño ocular, junto con un estudio exhaustivo de posibilidad de 
hipertensión arterial secundaria, siendo la enfermedad renal una de sus causas 
más prevalentes.

Palabras claves: Hipertensión, retinopatía hipertensiva, glomerulonefritis.

INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial secundaria es responsable de entre un 5 y un 10% de 
los casos de hipertensión arterial (HTA). Su diagnóstico es de gran interés, ya 
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que confiere un riesgo cardiovascular muy elevado (generalmente se presenta 
como HTA grave y/o refractaria) y la etiología responsable tiene un impacto 
mayor sobre la morbimortalidad del paciente. Es esencial una buena historia 
clínica, conocer la historia familiar del paciente, sospecharla ante una edad 
temprana de aparición, con cifras tensionales extremas, presencia de lesión de 
órgano diana al diagnóstico o la refractariedad al tratamiento. La enfermedad 
renal es la principal causa de HTA secundaria, siendo responsable de entre el 
10 y el 30% de los casos, por lo que es imprescindible el estudio inicial con 
análisis de iones, función renal, gases y orina.1

Las glomerulonefritis (GN) constituyen actualmente en España la tercera de las 
causas filiadas de insuficiencia renal crónica terminal (IRCT) y de entrada en 
un programa de diálisis, por detrás de la nefropatía diabética y de la enfer-
medad vascular renal (isquémica e hipertensiva). Varios factores pueden influir 
negativamente en su pronóstico; de entre ellos destaca la hipertensión arterial. 
Su prevalencia en las glomerulonefritis es variable, probablemente debido a 
diferencias demográficas, de tipos histológicos, de tiempo de evolución en el 
momento del análisis o diagnóstico o a que es difícil diferenciar si es secundaria 
a la propia nefropatía o a la insuficiencia renal que puede producir ésta. Su in-
fluencia negativa en el pronóstico renal puede estar mediada más por la propia 
insuficiencia renal, de la que puede ser a su vez consecuencia cuando es lo 
suficientemente severa, que por la propia hipertensión.2

Un deterioro repentino de la visión puede ser el primer síntoma de una enfermedad 
sistémica grave no diagnosticada previamente o ser consecuencia de una hiper-
tensión arterial grave. Por tanto, la toma de tensión arterial sigue siendo de gran 
importancia en estos pacientes, junto a un estudio exhaustivo de HTA secundaria.3

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Paciente varón de 25 años, sin alergias medicamentosas conocidas, sin consumo 
de tóxicos, no diabetes mellitus, dislipemia ni hipertensión conocida, y cefalea de 
predominio tensional sin auras en tratamiento domiciliario con Naproxeno y Flu-
marizina desde el año 2017. Intervenido de nódulo testicular a los 14 años. Como 
antecedentes familiares destaca padre con HTA (no sabe especificar edad de co-
mienzo, pero alrededor de los 30 años) y tío con patología ocular que no conoce.

Acude a consultas de su médico de atención primaria en Agosto de 2019 por 
aparición de una mancha blanquecina en el campo visual de su ojo derecho, 
sin mejoría ni desaparición tras varios días de evolución, acudiendo de nuevo 
al servicio de Urgencias con derivación de forma preferente al servicio de Of-
talmología. En las consultas de Oftalmología en Septiembre de 2019 se realiza 
fondo de ojo derecho donde se visualizan exudados algodonosos, uno parafo-



42 Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

42

veal inferior con alteración de la microcirculación, tortuosidad vascular y ede-
ma; y otros dos en región peripapilar medial y superior, temporal, sin signos de 
vasculitis con vítreo claro (Imagen 1 y 2). En el fondo de ojo izquierdo se visua-
liza un piqueteado de exudados duros peripapilares, con algún exudado algo-
nodoso y ambas papilas engrosadas, por lo que se decidió inicio de tratamiento 
con prednisona 30 mg diario con pauta descendente de 10 mg cada 20 días.

Imagen 1 y 2

    

Al mes, acude a nueva revisión de Oftalmología donde se observó en el fondo 
de ojo derecho la persistencia de exudados algodonosos, con papila elevada 
pero con una clara mejoría, al igual que en el fondo de ojo izquierdo. Ante la 
persistencia del cuadro se decidió derivación para estudio a las consultas de 
Enfermedades Autoinmunes con diagnóstico de cuadro obstructivo bilateral 
macular con congestión papilar bilateral.

En las consultas de Enfermedades Autoinmunes se inició estudio para descar-
tar cuadro inflamatorio/sistémico que pudiera estar relacionado, objetivándose 
analíticamente un deterioro de la función renal con Creatinina 1,78 mg/dl, Filtra-
do glomerular (MDRD) de 51,05 ml/min/1,73m2; proteinuria de 300 y 7 hematíes 
no dismórficos, no presente en estudios previos.

Se solicitó perfil de autoinmunidad, serología y proteinograma que fueron nega-
tivos, y se decidió revisión de forma preferente por Nefrología.

El paciente vuelve a acudir a las consultas de Oftalmología en Enero con visuali-
zación en FAG (fluorangiografía) de arterias adelgazadas y ocluidas, sin fuga; con 
un aspecto obstructivo más que inflamatorio, todo a nivel central y nasal, con 
telangiectasias y tortuosidad vascular e hiperfluorescencia de papila en ambos 
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ojos (Imagen 3). La OCT de mácula del OD mostró un adelgazamiento de capas 
internas, con perfil foveal conservado (Imagen 4). Se toma la TA en consulta con 
cifras de 200/120 mmHg decidiéndose derivación urgente al servicio de urgen-
cias, con necesidad de medicación hipotensora y precisando ingreso para estu-
dio dado el deterioro renal no filiado asociado a una crisis hipertensiva.

Imagen 3
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Imagen 4

A la anamnesis en el servicio de Nefrología el paciente no refería artralgias, ni lesio-
nes cutáneas, dolor abdominal, clínica de palpitaciones, ni disnea ni dolor torácico. 
Únicamente sudoración profusa y cefaleas de predominio tensional sin auras de 3 
años de evolución. Refería nicturia de tres-cuatro veces en la noche de larga data, 
y orinas espumosas en los últimos 3 meses. No se había tomado nunca la TA en 
domicilio, con la única determinación en las consultas de Oftalmología.

A la exploración física destacaba sudoración profusa y leve palidez mucocu-
tánea. Auscultación cardiopulmonar normal. Sin soplos carotídeos. Abdomen 
blando, depresible, sin dolor a la palpación. Miembros inferiores sin edemas ni 
signos de trombosis venosa profunda.

Se inició tratamiento con Amlodipino y Doxazosina con buen control tensional 
con cifras en torno a 135/85 mmHg; y se solicitaron y revisaron las siguientes 
pruebas complementarias.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
•	Analítica Septiembre de 2019: Cr 1,78 mg/dl, K 3,2 meq/l, urea 53 mg/dl, con 

FG (MDRD) de 51,05 ml/min/1,73m2; proteinuria de 300, 7 hematíes no dis-
mórficos; CAC (Cociente albúmina creatinina) 623. Previas analíticas en 2007 
con función renal normal.

•	Perfil de autoinmunidad: ANCAS, ANAS, Anticardiolipinas, ECA normal. Pro-
teinograma normal. Hiperhomocisteinemia leve sin mutación MTHFR. VSG 
19. PCR 30. Ácido fólico 2,7. Vitamina B12 normal. Serología negativa.

•	Analítica al ingreso: urea 63 mg/dl, Cr 2.25 mg/dl, iones y perfil abdominal 
normales. LDH 489. Hemograma: Leucocitos 15090, Hb 14,8 g/dl. Plaquetas 
330.000. Coagulación normal. Gasometría normal. Elemental de orina: protei-
nuria de 300mg/dl, leucocitos, nitritos y hematíes negativos.

•	Electrocardiograma: Ritmo sinusal a 90lpm, QRS estrecho con signos de hi-
pertrofia ventricular, sin datos de isquemia aguda.
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•	Ecografia renal: Riñones de tamaño y morfología normales, con ligera desdi-
ferenciación cortico-medular y grosor cortical conservado, sin dilatación de 
sistemas excretores ni imágenes sugestivas de litiasis por refringencia o som-
bra acústica posterior. Pequeños quistes corticales simples. No colecciones 
intra o perirrenales.

Ecodoppler renal (Imagen 5): arterias intrarrenales de ambos riñones con cur-
vas espectrales normales con adecuado ascenso sistólico e índice de resisten-
cia en torno a 0,65, dentro de los límites de la normalidad. Sin signos de HTA 
renovascular. Afectación renal bilateral con signos de nefropatía médica.

Imagen 5

•	Ecocardiografía transtorácica: Ventrículo izquierdo de dimensiones normales, 
hipercontráctil (FE: 75%), con hipertrofia septal ligera.

•	Analítica durante el ingreso: Glucosa 58 mg/dl, urea 69 mg/dl. Cr 1,19 mg/
dl. Proteínas totales 6,6. Ca 9,3, P 4,7 meq/l, LDH 400, PCR 11,3. Leucoci-
tos 11450, neutrófilos 7100. Hemoglobina 12,8. Hematocrito 39%. Plaquetas 
258000. Reticulocitos 101.Perfil abdominal y biliar normal.



46 Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

46

Perfil lipídico normal: Colesterol total 103. HDL 41, LDL 85. Proteinograma nor-
mal: Índice Kappa/lambda normal. Complemento normal. Beta 2 microglobulina 
3,11. TSH 2,91. Renina 177,10. Actividad renina plasmática calculada 14,76. 
Aldosterona 20,60, cortisol normal. Metanefrinas y catecolaminas en orina ne-
gativas. PTH 48. Autoinmunidad y serología negativa. Frotis sanguíneo normal.

Analítica de orina 24 horas con descenso marcado de proteinuria.

Biopsia renal: 7 glomérulos en total, 3 esclerosados globalmente (42.86%). Uno 
de ellos está en vías de esclerosis con una gran hialinización en arteriola aferen-
te, creando una gota hialina entre cápsula de Bowman y penacho glomerular 
(Imagen 6). Los otros tres glomérulos presentan capilares abiertos sin depósito 
de sustancias extrañas. Ausencia de proliferación intra y extracapilar.
Atrofia tubular y fibrosis intersticial del 25%. Presencia de infiltrado inflamatorio de 
tipo linfocitario de carácter leve en área perivascular. Foco de necrosis tubular. Au-
sencia de vasculitis y de Hiperplasia intimal. Arteriolohialinosis leve. Ausencia de de-
pósitos glomerulares de los antisueros estudiados (IgA, IgG, C3, Kappa y Lambda).

Diagnóstico definitivo: Glomeruloesclerosis global del 42.86% (3/7). Alteracio-
nes compatibles con glomeruloesclerosis segementaria y focal. Necrosis tubu-
lar focal y atrofia tubular / fibrosis intersticial del 25%. Arteriolohialinosis leve. 
Ausencia de vasculitis y de hiperplasia intimal.

Imagen 6 y 7

  

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
•	Daño renal crónico G3aA3 por Glomerulonefritis focal y segmentaria. 

HTA secundaria. Retinopatía hipertensiva.

Se estableció el diagnóstico diferencial de HTA secundaria durante el ingreso: 
causas renales (enfermedad renal parenquimatosa, HTA renovascular); de ori-
gen endocrinológico (hiperaldosteronismo primario, hipercortisolismo, feocro-
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mocitoma, hipertiroidismo, hipotiroidismo, hiperparatiroidismo primario, acro-
megalia, hiperplasia adrenal congénita), y otras causas: SAHOS, coartación de 
aorta, farmacológicas o tóxicas; descartándose a su vez causas inflamatorias 
como vasculitis o lupus eritematoso sistémico.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Durante el ingreso el paciente mantuvo buen control tensional con dos fármacos 
(Amlodipino y Doxazosina). Se decidió realización de biopsia renal que fue difi-
cultosa por riñones desdiferenciados obteniéndose material insuficiente, sin otras 
complicaciones posteriores. Se realizó ecodoppler renal que descartó estenosis 
de arterias renales y ecocardiografía transtorácica donde se objetivaba un leve 
daño hipertensivo con hipertrofia septal. Se completó estudio de autoinmunidad, 
proteinograma, serología que fue negativo. Destacar que durante el ingreso des-
cendió la proteinuria de forma significativa, y desapareció la microhematuria que 
presentaba en controles previos tras un control adecuado de la tensión arterial, 
mejorando a su vez la función renal. Con ello, se fue descendiendo la dosis de 
esteroides pautada desde oftalmología con buena tolerancia.

Al alta, tras los resultados obtenidos se modificó los fármacos antihiperten-
sivos pautándose Losartan e hidroclorotiazida 50/12,5 mg un comprimido 
en la mañana y bisoprolol 2,5 mg al mediodía, con revisión al mes en las 
consultas.

JUICIO CLINICO FINAL:
•	Daño renal crónico G3aA3 por Glomerulonefritis focal y segmentaria. HTA 

secundaria.

•	Retinopatía hipertensiva.

•	Hiperhomocisteinemia leve sin mutación MTHFR.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Un deterioro repentino de la visión puede ser el primer síntoma de una enfer-
medad sistémica grave no diagnosticada previamente. En un paciente joven 
con una imagen poco clara de las lesiones retinianas (como ocurre en nuestro 
caso) que no tienen antecedentes ni signos clínicos de una enfermedad sisté-
mica, deben someterse a un cuidadoso examen sistémico con evaluación de la 
presión arterial.3

Como sabemos, la crisis hipertensiva es una afección potencialmente mortal 
como resultado de una elevación aguda de la presión arterial (PA) en la que los 
niveles de PA diastólica suelen ser superiores a 120 mmHg.4 Las crisis hiper-
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tensivas pueden manifestarse como urgencia hipertensiva sin daño a órganos 
diana o como emergencia hipertensiva con daño a órganos diana. La hiperten-
sión sistémica no diagnosticada puede conducir a complicaciones cardiovas-
culares, daño a los capilares del sistema nervioso central, glomérulos renales, 
retina, coroides y nervio óptico.3

Solo se han publicado unos pocos artículos sobre la pérdida de la visión como 
el primer síntoma de una insuficiencia renal crónica no diagnosticada previa-
mente, siendo por ello de relevancia nuestro caso.

La retinopatía hipertensiva ocurre típicamente en adolescentes con crisis 
hipertensivas, en hipertensión aguda en mujeres embarazadas con pree-
clampsia y eclampsia, así como en pacientes con feocromocitoma y enfer-
medades renales. La esencia de la coroidopatía/retinopatía es la ausencia 
de circulación capilar coroidea, que conduce a la necrosis isquémica del 
epitelio coroideo y del pigmento retiniano (RPE); pudiendo ser las altera-
ciones visuales el primer signo clínico. El tratamiento de la retinopatía hi-
pertensiva se basa en reducir la presión sanguínea mediante la administra-
ción de fármacos antihipertensivos y a veces se han realizado intentos con 
inyecciones de esteroides. Los signos oculares como el papiledema o el 
desprendimiento de retina suelen desaparecer unas semanas después de la 
normalización de la PA sistémica.3

En el caso presentado, el deterioro visual fue el primer síntoma clínico de una 
enfermedad renal crónica no diagnosticada previamente. En estos casos es 
imprescindible la toma de TA en consultas y un estudio exhaustivo de HTA se-
cundaria; siendo la afectación renal una de sus principales causas.1

Las glomerulonefritis (GN) constituyen actualmente en España la tercera de las 
causas filiadas de insuficiencia renal crónica terminal, por detrás de la nefropa-
tía diabética y de la enfermedad vascular renal (isquémica e hipertensiva). Antes 
de planificar cualquier tipo de tratamiento en un paciente cuya histología renal 
revela lesiones de glomerulonefritis focal y segmentaria (GSF), es absolutamen-
te fundamental el diferenciar las formas primarias o idiopáticas de la entidad. El 
abordaje terapéutico de las formas primarias, sobre todo de las más agresivas, 
se basa en gran parte, en tratamientos inmunosupresores. Por el contrario, en 
las formas secundarias los fármacos inmunosupresores no tienen ningún efecto 
favorable reconocido. La GSF es la manifestación histológica típica de todas 
aquellas entidades que cursan con una disminución crítica de masa renal y en 
las que puede aparecer proteinuria, HTA e insuficiencia renal progresiva (tal y 
como se presenta en nuestro caso).5-6
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CASO CLÍNICO 6 

LA HIPERTENSIÓN ARTERIAL COMO SIGNO DE UNA VAS-
CULITIS
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
La hipertensión arterial (HTA) secundaria es aquella en la cual puede identificar-
se una causa y, por tanto, puede ser tratada de forma específica. Se estima una 
prevalencia alrededor del 5-15% de las personas con HTA.

La búsqueda de HTA secundaria en todos los pacientes hipertensos no es via-
ble ni costo-efectiva. Sin embargo, hay una serie de características que obligan 
a descartar HTA secundaria, como son el debut de HTA antes de los 40 años, 
empeoramiento agudo de HTA, HTA resistente, presencia de amplia lesión de 
órgano diana o alteraciones clínicas o bioquímicas compatibles con causas se-
cundarias de HTA, entre otras. Es importante detectar a este tipo de pacientes 
ya que los tratamientos pueden ser curativos, especialmente en jóvenes.

El caso que exponemos debutó con hipertensión arterial de forma aguda, me-
diante una hemorragia subaracnoidea (HSA) por ruptura aneurismática. El estu-
dio de causas secundarias resultó diagnóstico para una estenosis de la arteria 
renal debida a una arteritis de Takayasu en estadio cicatricial.

Palabras claves: Hipertensión arterial secundaria. Estenosis de la arteria renal. 
Arteritis de Takayasu.

INTRODUCCIÓN
La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis de grandes vasos, que afecta prin-
cipalmente a la aorta y sus ramas principales. Se da habitualmente a mujeres 
(80-90%) entre la segunda y tercera década de la vida.

La clínica suele ser subaguda. En un inicio se caracteriza por afectación del 
estado general, con la aparición de un síndrome constitucional, artralgias, 
rigidez de cintura escapulo-humeral, así como dolor en trayectos vasculares 
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del cuello (carotidinia) o en tórax y abdomen. Posteriormente, en la fase isqué-
mica, los síntomas dependerán del territorio vascular afectado.

La hipertensión se desarrolla en más de la mitad de los casos, debido funda-
mentalmente a un compromiso renovascular o coartación de aorta.

A continuación exponemos el caso de un varón de 46 años que sufrió una HSA, 
siendo este el debut de una HTA no diagnosticada previamente. La importan-
cia de estudiar causas de HTA secundaria en pacientes seleccionados, llevó 
al diagnóstico de una arteritis de Takayasu con estenosis de arteria renal, su 
correcto tratamiento y evolución favorable hacia la curación.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Varón de 46 años, fumador de 10 cigarrillos al día, sin otros antecedentes per-
sonales de interés, acudió a urgencias por cefalea holocraneal intensa, de inicio 
brusco, con nauseas, que no cedía con analgesia habitual.

En la exploración física destacaba una situación general estable, con presión 
arterial (PA) de 175/85 mmHg, frecuencia cardiaca de 70 latidos por minuto y se 
mantenía afebril. En la exploración neurológica destacaba rigidez de nuca, sin 
otra focalidad. La auscultación cardio-respiratoria no revelaba hallazgos patoló-
gicos. El abdomen fue normal. Los miembros inferiores no presentaban edemas 
y los pulsos periféricos estaban presentes y eran simétricos.

Se realizó un TAC de cráneo urgente, objetivándose una HSA. Ya en UCI la ar-
teriografía de cráneo y troncos supraaórticos reveló un aneurisma en la arteria 
comunicante anterior, que fue embolizado. La evolución posterior fue buena, 
manteniéndose estable y sin clínica neurológica, sin embargo, destacaba la per-
sistencia de PA elevada, llegando a preciar tratamiento con urapidilo intravenoso.

El paciente pasó a planta de Neurocirugía y una vez allí se consultó a Medicina 
Interna por mal control de la PA. Se reexploró adecuadamente y de forma mi-
nuciosa, destacando una diferencia de PA sistólica de 40 mmHg entre ambos 
brazos, sin diferencias entre miembros inferiores, así como un soplo vascular 
abdominal que pasó inadvertido en urgencias.

Ante estos hallazgos en un paciente joven se realizó estudio de HTA secundaria.

El perfil hormonal (TSH, cortisol, ACTH, renina-angiotensina, metanefrinas en 
orina de 24 horas), autoinmune (ANAs, ENAs y ANCAs) y serologías (sífilis) 
fueron normales. El ecocardiograma mostró signos de hipertrofia ventricular 
izquierda.
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Ante la diferencia de presiones entre miembros superiores, se solicitó angio-TC, 
que objetivó múltiples áreas de engrosamiento parietal arterial con estenosis se-
cundarias a distintos niveles (imagen 1), lo cual puso en la pista de que se tratase 
de una vasculitis, por lo que se pidió un PET-TAC, que fue negativo para detección 
de actividad inflamatoria en grandes arterias (imagen 2); y un eco-doppler renal, 
que confirmaba la estenosis de la arteria renal izquierda y polar inferior derecha.

Imagen 1
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Imagen 2

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Siguiendo los criterios del American College of Reumatology (ACR)(2), ante la di-
ferencia de PA entre ambos brazos mayor de 10 mmHg, la presencia de soplo 
vascular abdominal y estenosis de la aorta o sus ramas principales en angio-TC, 
el paciente fue diagnosticado de arteritis de Takayasu en fase cicatricial inactiva, 
con HTA secundaria a estenosis de arteria renal y HSA por ruptura aneurismática.

En el caso de nuestro paciente era imprescindible descartar una causa secunda-
ria de HTA. Las causas endocrinas más frecuentes (hipertiroidismo, hiperaldos-
teronismo, hipercortisolismo, entre otras) fueron descartadas mediante la reali-
zación de pruebas analíticas específicas, mientras que la ecografía doppler renal 
mostró estenosis de la arteria renal izquierda. Con la angio-TC, se objetivaron 
múltiples áreas de estenosis vascular. Esto orientó, junto con el resto de datos 
clínicos comentados anteriormente al diagnóstico final de arteritis de Takayasu.
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El diagnóstico diferencial de esta enfermedad incluye entidades como la arte-
ritis de células gigantes (ACG), que se diferencia fundamentalmente en la edad 
de presentación (más longeva en el caso de la ACG) y la distribución de afecta-
ción vascular: arteria carótida externa y sus ramas en el caso de la ACG y aorta 
y ramas en la AT. Así mismo otras vasculitis/aortitis que incluyen el síndrome 
de Cogan, policondritis recidivante, espodiloartropatías, cuyo diagnóstico se 
basará en otras características clínicas propias de cada entidad, además de la 
afectación vascular. El síndrome de Behçet también puede presentar aneuris-
mas de arterias de mediano y gran calibre. Enfermedad relacionada con IgG4, 
que se caracteriza por hallazgos histológicos de infiltración linfoplasmocitaria 
y de fibrosis. Aortitis infecciosa por staphylococcus spp, salmonella, sífilis y 
mycobacterium spp entre otros. Displasia fibromuscular y arteriosclerosis.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
El paciente fue dado de alta en tratamien-
to con 4 fármacos antihipertensivos y diu-
rético, con seguimiento en consulta de 
Riesgo Vascular y Enfermedades Autoin-
munes.
Se comentó el caso con Cardiología y se 
realizó una angioplastia con implantación 
de stent en la arteria renal izquierda y ar-
teria polar infrarrenal derecha (imágenes 
3-4-5).
En posteriores revisiones se constató la 
mejoría de cifras de PA, siendo necesaria 
la reducción paulatina de la medicación 
anti-hipertensiva, quedando tras la última 
consulta con un solo fármaco.

En cuanto al tratamiento médico de la AT, 
dado que en el PET-TC no parecía apre-
ciarse actividad inflamatoria, sugiriendo 
por tanto una fase inactiva de la enferme-
dad, se decidió realizar seguimiento estre-
cho, con monitorización de reactantes de 
fase aguda y clínica del paciente.

Imagen 3, 4 y 5
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DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA

Como ya hemos comentado anteriormente, la hipertensión arterial secundaria 
es la que se debe a una causa identificable, siendo por tanto potencialmente 
tratable para ser erradicada. Dado que no es rentable realizar el estudio de 
causas secundarias a todo hipertenso, es importante identificar aquellas cir-
cunstancias que no orientan a HTA de perfil esencial(1):

•	Hipertensión severa o resistente.

•	Un aumento agudo o una mayor labilidad en la presión arterial que se desa-
rrolla en un paciente con valores previamente estables.

•	Edad menor de 30 años en pacientes no obesos, sin antecedentes familiares 
de hipertensión y ningún otro factor de riesgo para hipertensión.

•	Hipertensión maligna o acelerada.

•	Hipertensión asociada con trastornos electrolíticos.

•	Edad comprobada de inicio antes de la pubertad.

En nuestro caso el hecho de tratarse de un paciente joven, sin antecedentes de 
HTA personales ni familiares conocidos, así como la resistencia al tratamiento, 
en el escenario en el que nos encontrábamos (hemorragia subaracnoidea por 
ruptura de aneurisma) nos llevó a realizar todo el estudio mencionado.

La arteritis de Takayasu es una vasculitis de gran vaso, que afecta fundamen-
talmente a la aorta y sus ramas principales. Su etiología es desconocida, y se 
caracteriza por una panarteritis que compromete todas las capas arteriales con 
una infiltración de células mononucleares y la formación ocasional de granulo-
mas con células gigantes. En una etapa posterior se produce disrupción de la 
lámina elástica con vascularización de la media y proliferación intimal progresi-
va, que conduce a la obliteración luminal.

Afecta habitualmente a mujeres (entre el 80-90%), generalmente entre la se-
gunda y tercera década de la vida. Tiene una distribución mundial, con mayor 
prevalencia en Asia.

La clínica es subaguda, lo que lleva a un retraso diagnóstico de la entidad, 
siendo en ocasiones las consecuencias de la enfermedad arterial los prime-
ros signos de enfermedad (infarto cerebral, enfermedad coronaria, insuficiencia 
aórtica, claudicación intermitente, entre otras). En la fase preisquémica los pa-
cientes pueden presentar afectación del estado general, fiebre, artralgias, ano-
rexia, pérdida de peso, dolor sobre los trayectos vasculares de cuello, región 
dorsal de tórax o abdomen.
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Los criterios clasificatorios del American College of Rheumatology (ACR)(2) son:

•	Edad al inicio de la enfermedad ≤40 años.

•	Claudicación de las extremidades.

•	Pulso de una o ambas arterias braquiales disminuido.

•	Diferencia de al menos 10 mmHg en la presión arterial sistólica entre los brazos.

•	Soplo sobre una o ambas arterias subclavias o la aorta abdominal.

•	Estrechamiento u oclusión arteriográfica de toda la aorta, sus ramas primarias 
o arterias grandes en las extremidades superiores o inferiores proximales, no 
debido a arteriosclerosis, displasia fibromuscular u otras causas.

Se dice que el paciente tiene arteritis de Takayasu si al menos 3 de los 6 crite-
rios están presentes.

Así las pruebas de imagen (angiorresonancia magnética y angio-TAC) son de 
gran ayuda para establecer el diagnóstico de AT y fundamentales para deter-
minar el grado de afectación vascular. La tomografía por emisión de positrones 
(PET), está siendo cada vez más utilizada para evaluar la posible vasculitis de 
grandes vasos. El hallazgo de segmentos con valores de captación estanda-
rizados (SUV) aumentados en el contexto clínico correcto puede ser bastante 
sugestivo de vasculitis de grandes vasos. Sin embargo, el papel exacto del PET 
para medir la actividad de la enfermedad sigue en estudio(3).

A grandes rasgos, el tratamiento de esta entidad se basa en el uso de cor-
ticoides (hasta 1 mg/kg/día de prednisona al inicio), si bien suelen asociarse 
a otros agentes inmunosupresores como metotrexato, azatioprina, micofe-
nolato de mofetilo o ciclofosfamida para evitar efectos adversos de los cor-
ticoides, dada la naturaleza crónica y recurrente de la enfermedad. Las in-
tervenciones endovasculares u otros procedimientos quirúrgicos pueden ser 
necesarios ante los casos de estenosis arterial irreversible que conducen a 
isquemia crítica o desarrollan aneurismas.

La afectación vascular tiende a ser progresiva, aunque el pronóstico a corto 
plazo es favorable. En varios estudios de seguimiento, la supervivencia a cinco 
años está en torno al 80-90%. Entre los factores pronósticos asociados con 
esta enfermedad se ha encontrado la incidencia de complicaciones (retinopatía 
de Takayasu, hipertensión, regurgitación aórtica y aneurismas)(6).
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de un varón de 46 años, sin factores de riesgo cardio-
vascular conocidos, que, estando de viaje en Toluca (México), situada a 2.700 
metros de altura, sufrió de forma brusca un episodio de parestesias y hemi-
paresia braquiocrural izquierda, con empeoramiento progresivo, sin afectación 
del habla. En la resonancia magnética (RM) craneal realizada, se objetivó un 
pequeño infarto subagudo en territorio de la arteria cerebral anterior (ACA) de-
recha, confirmando ictus en dicha localización. A lo largo de 24-48 horas, hubo 
una recuperación ad integrum de la clínica, y, posteriormente, fue derivado a 
nuestra consulta para estudio de etiología de ictus.

Se realizaron pruebas complementarias para despistaje de diversas etiologías 
(Monitorización Ambulatoria de la Presión Arterial, ecocardiografía, polisomno-
grafía, Holter 24 horas, autoinmunidad, estudio de coagulación especial) con 
hallazgo de síndrome de apneas-hipopneas del sueño (SAHS) leve, heteroci-
gosis para el gen MTHFR y homocigosis para el factor XII, así como presencia 
de anticoagulante lúpico en dos determinaciones, por lo que se confirmó el 
diagnóstico de síndrome antifosfolípido (SAF). Tras manejo conjunto con He-
matología y la Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas, se inició anti-
coagulación con acenocumarol. El paciente no ha presentado nuevos episodios 
de ictus ni tampoco trombosis a otro nivel.

Palabras claves: Ictus, síndrome antifosfolípido, factor XII, anticoagulación.

INTRODUCCIÓN

El ictus isquémico supone aproximadamente un 20% del total de accidentes 
cerebrovasculares. La clasificación más usada de las etiologías de ictus isqué-
mico es la clasificación TOAST1, que los agrupa en cinco subtipos: aterotrom-
bosis de grandes vasos, cardioembolismo, lacunar, otras etiologías y etiología 
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indeterminada. Dentro de las causas de ictus en jóvenes, hay que pensar en 
etiologías más infrecuentes: trombofilias hereditarias, enfermedades autoinmu-
nes sistémicas (vasculitis, lupus eritematoso o la enfermedad de Behçet), o el 
síndrome de Moyamoya.

Los trastornos de la coagulación son una causa primaria poco común de acci-
dente cerebrovascular y Accidente Isquémico Transitorio (AIT), pero deben te-
nerse en cuenta en pacientes jóvenes, especialmente en menores de 45 años de 
edad, sin factores de riesgo cardiovascular/es y/o con antecedentes familiares de 
fenómenos isquémicos a edades tempranas1. Algunas de estas causas incluyen 
síndrome antifosfolípido, hipermocisteinemia, déficit de proteína C y S, déficit de 
antitrombina III, factor V de Leyden, policitemia vera o trombocitosis esencial.

El síndrome antifosfolípido (SAF) se define como una afectación autoinmune 
caracterizada por la aparición de episodios trombóticos venosos y/o arteriales 
(SAF trombótico) y/o morbilidad del embarazo (pérdidas fetales, preeclampsia 
grave o insuficiencia placentaria, denominándose en este caso SAF obstétrico) 
asociados a la presencia persistente de anticuerpos antifosfolípidos en san-
gre2. Afecta sobre todo a las mujeres (80%), siendo la manifestación clínica 
más frecuente la aparición de fenómenos trombóticos en territorio venoso, en 
particular en forma de trombosis venosa profunda de MMII (TVP), aunque son 
también comunes la trombocitopenia, el ictus isquémico, la tromboflebitis su-
perficial, el tromboembolismo pulmonar, los abortos de repetición y los AIT3.

A continuación, presentamos un caso de un hombre de 46 años sin factores de 
riesgo cardiovascular, con ictus en territorio de la arteria cerebral anterior dere-
cha, en el que, tras despistaje razonado de causas secundarias asociadas, se 
confirmó un síndrome antifosfolípido y una trombofilia hereditaria (homocigosis 
del gen del factor XII). El potencial trombótico de la suma de estas dos entida-
des probablemente precipitó la aparición del ictus en este sujeto.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Se trata de un varón de 46 años de edad, con antecedentes familiares de HTA 
esencial e ictus isquémico a los 62 años por parte de madre; HTA esencial por 
parte de padre; TVP a los 51 años en un hermano; cardiopatía isquémica a 
los 55 años en su tío materno. Como antecedentes personales destaca doble 
desviación del septum nasal con hipertrofia de cornetes. No presentaba hábitos 
tóxicos tales como tabaquismo o alcoholismo. No tratamiento habitual previo al 
ictus. No intervenciones quirúrgicas ni alergias conocidas.

Estando en Toluca (México), a 2700 metros de altitud, tras viaje transoceáni-
co de 10 horas los días previos, presentó un cuadro súbito de hemiparesia 
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e hipoestesia izquierda, de predominio crural, sin otra focalidad neurológica 
asociada, por lo que acudió al servicio de Urgencias donde fue ingresado para 
observación. Se realizó TC craneal que fue normal y dado que la clínica fue 
mejorando paulatinamente y la puntuación de la escala NIHSS era menor de 
4, se decidió no realizar fibrinólisis. Posteriormente la RM confirmó un peque-
ño infarto subagudo en el territorio de la arteria cerebral anterior derecha. La 
clínica mejoró de forma progresiva y se autolimitó en 24-48 horas, y se inició 
tratamiento con doble antiagregación con aspirina 100 mg de forma indefinida 
y clopidogrel 75 mg durante 3 meses, así como con atorvastatina 40 mg al día. 
No se realizó estudio de causa secundaria del ictus.

Acudió a nuestras consultas de Riesgo Cardiovascular dos semanas después 
del episodio, estando asintomático y sin clínica neurológica. En la anamnesis, 
negaba clínica de cefalea, palpitaciones, flushing, aumento o pérdida de peso, 
fiebre, sudoración nocturna, disnea u ortopnea, clínica respiratoria, gastroin-
testinal o genitourinaria. Únicamente roncopatía y cierta hipersomnia diurna. 
Negaba episodios previos compatibles con accidentes isqúemicos transitorios. 
No consumo de antiinflamatorios.

La exploración física realizada en consulta: PA 116/78mmHg en brazo dere-
cho; PA 120/80mmHg brazo izquierdo; 124/82mmHg Miembro Inferior Dere-
cho; 126/78mmHG Miembro Inferior Izquierdo. Frecuencia cardiaca 78 lpm. 
Frecuencia respiratoria 18 rpm. Afebril. Saturación de O2 basal 95%. Peso 112 
kg; Estatura 175 cm; IMC 36.6 (obesidad grado II).

La exploración neurológica mostró pupilas isocóricas y reactivas. Pares cra-
neales normales. Fuerza y sensibilidad conservadas en los cuatro miembros. 
Marcha normal. Auscultación cardiorrespiratoria normal. Abdomen normal, sin 
hepato o esplenomegalia, ni signos de ascitis ni estrías rojovinosas. No soplo 
abdominal. Miembros inferiores (MMII) normales con pulsos distales (pedio y 
tibial posterior) presentes y simétricos, sin datos de TVP.

En la consulta, el paciente aportó las pruebas complementarias realizadas en 
México:

El hemograma y la bioquímica, con perfil hepático y renal, eran normales. 
HbA1c 4,6. Perfil lipídico con Colesterol total 201. Colesterol LDL: 137 mg/
dL. El Electrocardiograma mostraba ritmo sinusal a 78 lpm, sin signos de 
crecimiento de cavidades o alteraciones de la repolarización. El TC craneal 
inicial mostraba leve atrofia cortico-subcortical. No signos de isquemia o he-
morragia intracraneal. La RM craneal realizada en México a los pocos días del 
evento mostró pequeño infarto subagudo en territorio de la arteria cerebral 
anterior (ACA) derecha.
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Tras valorar la anamnesis, exploración y pruebas complementarias, se decidió 
realizar estudio para determinar causa de ictus. Se solicitó un MAPA con una 
PA de 24 horas 105/67mmHg y FC 60 lpm. PA diurna 109/70mmmhg y FC 63 
lpm. PA nocturna 95/61mmHg y FC 52 lpm. Patrón dipper. Sin carga sistólica 
significativa. Holter 24 horas sin eventos compatibles con fibrilación auricular. El 
ecocardiograma transtorácico descartó patología cardíaca estructural. La eco-
grafía Doppler de carótidas y troncos supraórticos no mostró placas de ateroma 
o estenosis. La Polisomnografía nocturna mostró un Índice Apneas-Hipopneas 
(IAH) de 13, catalogado como SAHS leve.

Se repitió estudio analítico con hemograma normal. Bioquímica ampliada sin 
hallazgos. Estudio de hierro, Ácido fólico y Vit B12, normales. Homocisteína 
18 mg/dL. Metabolismo lipídico incluyendo Apo A1, Apo B, Lipoproteína a, 
normales. El perfil lipídico había descendido al haber iniciado en México tra-
tamiento con atorvastatina (Colesterol total 134 mg/dL; LDL 56 mg/dL). TSH 
3,2 (normal). Proteína C Reactiva de 2 mg/L. Velocidad de Sedimentación 
Globular (VSG) 22 mm/h. Se incluyó sistemático y sedimento de orina normal. 
Microalbuminuria negativa.

En cuanto al estudio de autoinmunidad, el factor reumatoide, ANAs, ENAS, an-
ticardiolipina, anti- beta2 glicoproteína y ANCAs fueron negativos. El proteino-
grama e inmunoglobulinas fueron normales.

Se inició entonces estudio para descartar la presencia de una coagulopatía, con 
coagulación básica (Tiempo de Protombina, INR y fibrinógeno) normal. TTPA 
levemente alargado (38 segundos). Anticoagulante lúpico positivo (>1.2) en una 
determinación (prueba de víbora de Russell y test de cefalina).

El estudio de trombofilias hereditarias mostró una Mutación c.20210G>A (gen 
de la protrombina) y mutación c.1691G>A (gen factor V Leiden), negativas. La 
Proteína C (cromogénico y actividad) y proteína S tuvieron niveles normales. Se 
confirmó la presencia de una mutación en heterocigosis c.677C>T (gen MTHFR) 
y una mutación en homocigosis c.4C>T (gen factor XII).

Las conclusiones del estudio realizado fueron: SAHS leve. Dos mutaciones re-
lacionadas con trombofilia hereditaria (MTHFR y factor XII) con TTPA alargado y 
con anticoagulante positivo en una determinación.

Ante esta situación clínica, y la sospecha clínica de un posible síndrome anti-
fosfolípido (SAF), se solicitó nueva determinación de anticoagulante lúpico pa-
sadas 12 semanas, que resultó igualmente positiva. Esto, junto con el evento 
isquémico, confirmó el diagnóstico de SAF.
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JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
El diagnóstico diferencial inicial planteado, fue el de un paciente menor de 50 
años con episodio confirmado de ictus isquémico en arteria cerebral anterior de-
recha producido a gran altitud (2700 metros), en el que únicamente destacaban 
su obesidad y antecedentes familiares de trombosis e ictus. En este caso, había 
que descartar otras causas del mismo antes de asumir una etiología aterotrombó-
tica: patologías cardioembólicas (fibrilación auricular, miocardiopatía hipetrófica o 
dilatada, foramen oval permeable o comunicación interventricular), autoinmunes/
sistémicas (lupus eritematoso sistémico, vasculitis ANCA positivas, síndrome de 
Sjögren o síndrome antifosfolípido) y trombofilias hereditarias (factor V de Leiden, 
resistencia a proteína C activada, mutación gen de la protrombina, déficit de pro-
teínas C y S). Tras todas las pruebas realizadas, se confirmó un síndrome antifos-
folípido y una mutación en homocigosis en factor XII, probablemente principales 
causantes de dicho evento isquémico. Además, posiblemente tanto el SAHS leve 
como la obesidad también tengan que ver en la etiología de dicho evento.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Tras el episodio, confirmado por prueba de imagen, se inició tratamiento con AAS, 
clopidogrel 3 meses y estatina de alta potencia, asumiendo inicialmente una cau-
sa aterotrombótica. El paciente recuperó totalmente el déficit neurológico. Tras la 
realización de pruebas y confirmación final del diagnóstico de síndrome antifos-
folípido, se suspendió la antiagregación y se inició anticoagulación inicialmente 
con heparina de bajo peso molecular y posteriormente con acenocumarol, con 
buen control de INR y sin episodios de sangrado, trombosis o repetición de ictus.

Se fijaron unos objetivos de cLDL <70 mg/dL, por lo que se mantuvo la estatina. 
En conjunción con Hematología, se decidió control analítico cada seis meses 
de los niveles de homocisteína.

Dado el resultado del estudio de trombofilia y los antecedentes familiares de 
trombosis e ictus, se recomendó estudio genético a los familiares del paciente, 
aún no realizados.

DIAGNÓSTICO FINAL:
Ictus isquémico de probable etiología múltiple: síndrome antifosfolípido, trom-
bofilia hereditaria, sahs y obesidad

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Lo primero y más importante, es la actuación rápida y eficiente en caso de una 
clínica sugerente de ictus, de cara a establecer la mejor actitud y reducir el ries-
go de secuelas al máximo, más aún en gente joven.
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En segundo lugar, la importancia de realizar un estudio completo y exhausti-
vo, primero, de las causas más frecuentes, y, posteriormente, sobre todo en 
pacientes menores de 50 años, de otras causas más raras o infrecuentes. En 
nuestro caso, a parte de la obesidad del paciente, había que indagar e investi-
gar otras posibles causas asociadas.

Dentro de las etiologías poco frecuentes de ictus isquémico, se encuentra el 
síndrome antifosfolípido, patología de naturaleza autoinmune consistente en 
la aparición de fenómenos trombóticos venosos y/o arteriales, o de morbi-
lidad en el embarazo, junto con la presencia de anticuerpos antifosfolípidos 
en sangre2. Para el diagnóstico definitivo se requieren tanto un criterio clínico 
como un criterio analítico, siempre y cuando éste último se halle en al menos 
dos determinaciones separadas por 12 semanas. Los marcadores serológicos 
pueden detectarse mediante pruebas coagulométricas (anticoagulante lúpico) 
o inmunológicas (anticuerpos anticardiolipina y anti-β 2 -glicoproteína I)4. El 
tratamiento se basa, fundamentalmente, en la anticoagulación por un periodo 
de tiempo indefinido. En caso de positividad a anticuerpos sin eventos trombó-
ticos asociados, se opta por antiagregación con aspirina4.

Por otra parte, el factor XII, o factor de Hageman, es una proteasa sérica que, al 
activarse (FXIIa) inicia el sistema proinflamatorio calicreína-quinina así como la 
cascada de la coagulación por la vía intrínseca5. El déficit severo de este factor 
(menos del 1% de su actividad normal) se hereda de manera autosómica rece-
siva, provocando prolongación del tiempo de tromboplastina parcial activada 
(TTPa), pero sin diátesis hemorrágica6. Se han reportado casos de fenómenos 
tromboembólicos, pero la evidencia de que este trastorno se asocie a mayor 
riesgo de trombosis es débil7. La trombofilia más frecuentemente asociada es 
la metilentetrahidrofolato reductasa o MTHFR (14% de los casos), la cual tam-
bién presentaba este paciente, que en homocigosis puede producir hiperhomo-
cisteinemia moderada, factor de riesgo independiente de trombosis.

Podemos plantearnos por lo tanto en nuestro caso la siguiente pregunta, ¿Cuál 
fue realmente el culpable? Parece razonable pensar en el síndrome antifosfolí-
pido como principal causante del cuadro clínico, no obstante, probablemente 
tanto la mutación del factor XII como la de la MTHFR ejerzan un efecto aditivo 
en cuanto al riesgo de eventos cardiovasculares.

Otro factor a tener en cuenta es la altitud. La exposición en altitud se considera 
elevada cuando el sujeto se sitúa entre 1.500 y 3.700 m sobre el nivel del mar 
(msnm), muy elevada en altitudes entre 3.700 y 5.500 msnm, y extrema cuando 
se superan los 5.500 msnm. Se han descrito complicaciones vasculares ce-
rebrales asociadas a la altitud que incluyen el accidente isquémico transitorio 
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y el ictus isquémico, cuyo origen podría guardar relación con fenómenos de 
vasoespasmo y vasoconstricción favorecidos por la hipocapnia, deshidratación 
grave y trombofilia asociada a la hipoxia8.

No podemos olvidar tampoco el papel fundamental en estos casos de los facto-
res de riesgo cardiovascular clásicos, como la obesidad. Resulta imprescindible 
fomentar un control de los factores de riesgo modificables mediante modifi-
caciones del estilo de vida y las medidas farmacológicas individualizadas en 
función de patologías asociadas.
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CASO CLÍNICO 8

MUJER DE 44 AÑOS CON ENFERMEDAD CARDIOVASCU-
LAR PRECOZ, LO QUE LA GENÉTICA ESCONDE.
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en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla, (3) Especialista en Bioquími-
ca clínica. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Se presenta el caso de una mujer de 44 años con antecedentes familiares de 
hipercolesterolemia (varios hermanos con cardiopatía isquémica y/o hiperlipi-
demia), antecedentes de enfermedad cardiovascular precoz y recidivante (car-
diopatía isquémica con necesidad de intervencionismo coronario percutáneo 
y posteriormente doble bypass), que presenta un perfil lipídico caracterizado 
por niveles elevados de Colesterol total, Triglicéridos y cVLDL. A pesar del uso 
combinado de estatinas de alta potencia y fibratos, con el potencial riesgo de 
presentar miopatía, no se alcanzan niveles de objetivo control para el muy alto 
riesgo cardiovascular que presenta la paciente. En el desarrollo del caso, nos 
adentramos en el diagnóstico diferencial de las dislipemias genéticas en base a 
su fenotipo, antecedentes familiares, apoyo de estudios genéticos y el manejo 
terapéutico, teniendo en cuenta la disponibilidad de nuevos fármacos hipolipe-
miantes como los anticuerpos monoclonales anti-PCSK9.

Palabras claves: Disbetalipoproteinemia, anti-PCSK9, ApoE

INTRODUCCIÓN
Las enfermedades cardiovasculares continúan siendo la principal causa de 
morbilidad y mortalidad en los países desarrollados, encontrándose en el 60% 
de los pacientes con cardiopatía isquémica y trastornos en el metabolismo de 
las lipoproteínas1.

Las dislipemias genéticas como causa importante de desarrollo de ateroscle-
rosis precoz, a menudo pasan inadvertidas, convirtiéndose en un importante 
problema de salud. Por este motivo, es importante tener en cuenta en este con-
texto, que cuando nos enfrentamos a estos pacientes, no sólo es fundamental 
optimizar el tratamiento y realizar un seguimiento más estrecho, sino también 
extender el punto de mira hacia familiares aún sanos, ya que se estima que un 
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5% de la población general presenta un trastorno heredado del metabolismo 
de las lipoproteínas1.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Mujer de 44 años sin alergias medicamentosas conocidas, derivada a las con-
sultas de Medicina Interna para estudio de dislipemia familiar. Entre sus antece-
dentes familiares destacan dos hermanos de nueve con cardiopatía isquémica 
precoz y cinco con diagnóstico de hipercolesterolemia, además de padre falle-
cido por infarto de miocardio. Tiene cuatro hijos sanos.

Niega hábito tabáquico y consumo de alcohol. Durante varios años ha estado en 
seguimiento en consultas de Cardiología a raíz de cardiopatía isquémica con de-
but en 2014 (39 años) por síndrome coronario agudo sin elevación del ST (SCA-
SEST), tratada mediante intervencionismo coronario percutáneo (ICP) e implante 
de stent en la arteria descendente anterior (ADA). En 2016 reingresa por angina 
inestable con nuevo ICP sobre arteria coronaria derecha (ACD) y en el mismo año 
se objetiva reestenosis de stents colocados en ADA y ACD, por lo que se acepta 
para cirugía cardiovascular y realización de doble bypass mamario-coronario.

Entre otros antecedentes personales destacan: obesidad androide con IMC 31, es-
teatosis hepática, hernia de hiato por deslizamiento y síndrome del túnel carpiano.

Cuando es valorada en consultas, la paciente realizaba tratamiento con ome-
prazol 20 mg/24h, ácido acetilsalicilico 100 mg/24h, ticagrelor 90 mg/12h, ra-
mipril 5 mg/24h, atorvastatina 80 mg/24h (comentaba que con este tratamiento 
le “dolían los músculos de forma generalizada”, bisoprolol 5mg/24h, fenofibrato 
200 mg/24h y ácidos grasos omega 3.

A la exploración se encuentra con buen estado general, consciente, orientada, co-
laboradora en las tres esferas, bien hidratada y normoperfundida, estable hemodi-
námicamente con tensión arterial de 137/67 mmHg, corazón con tonos rítmicos, 
a 89 latidos por minuto, sin soplos audibles, con murmullo vesicular conservado, 
sin ruidos sobreañadidos. Abdomen con ruidos hidroaéreos presentes, blando, de-
presible, no se palpan visceromegalias y en miembros inferiores los pulsos pedios 
están presentes, sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda.

El perfil lipídico en ese momento pone de manifiesto una elevación del coleste-
rol total (399 mg/dl) a expensas de hipertrigliceridemia severa (880 mg/dl) y de 
lipopoproteínas de muy baja densidad (cVLDL 277 mg/dl). En el perfil ampliado 
se aprecia además un leve ascenso de lipoproteína (a) 40 mg/dl, y cociente 
ApoB100/Apo A1 descendido, lo que implica mayor cantidad de lipoproteí-
nas aterogénicas circulantes, cLDL/Apo B100 1.13 (LDL pequeñas y densas) y 
cVLDL/TG 0.31 (presencia de remanentes de cVLDL).
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Resumen de pruebas complementarias.
•	Perfil lipídico inicial: colesterol total 399 mg/dL, cLDL 91 mg/dL, cHDL 30 

mg/dL, cVLDL 277 mg/dl, triglicéridos 880 mg/dL, Apo B100 74 mg/dl, Apo 
A1 124 mg/dL, Lp(a) 40 mg/dL, colesterol total/cHDL 11.82, ApoB100/Apo 
A1 0.59 (mayor cantidad de lipoproteínas aterogénicas) cLDL/Apo B100 1.13 
(LDL con menor contenido en colesterol/LDL pequeñas y densas), cVLDL/TG 
0.31 (presencia de remanentes de colesterol).

•	HbA1c 5.6%.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Juicios clínicos:
•	Cardiopatía isquémica: SCASEST tipo angor inestable con stents en ADA y 

ACD reestenosados y doble bypass mamario-coronario.

•	Dislipemia mixta grave

Diagnóstico diferencial:

Tabla 1. 

Diagnóstico diferencial hiperlipemias familiares.

Las hiperlipidemias familiares se caracterizan generalmente por presentar ni-
veles elevados de colesterol total y/o triglicéridos, agregación familiar y mayor 
riesgo de padecer enfermedad cardiovascular a edades tempranas. Un perfil 
lipídico completo nos permite su diagnóstico diferencial (Tabla 1).

Las dislipemias genéticas tienen una expresión fenotípica variable y las pode-
mos clasificar de la siguiente forma:
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1.	Las que cursan con hipercolesterolemia pura (elevación de colesterol total 
unido a lipoproteínas de baja densidad):

a.	 Hipercolesterolemia familiar: Está causada por mutaciones en el gen 
del receptor de las lipoproteínas de baja densidad que produce una re-
ducción importante del número de receptores hepáticos funcionalmente 
activos con una elevación del LDL-colesterol sérico (cLDL) de al menos 
2 veces el valor normal. Se transmite de forma autosómica dominante, 
con penetrancia completa, con una prevalencia global en su forma hete-
rocigota de 1/250 individuos en poblaciones occidentales. Se caracteriza 
por una marcada elevación de cLDL, xantelasmas, arco corneal, xantomas 
tendinosos, con una elevada incidencia de enfermedad coronaria en eda-
des tempranas de la vida. La presentación homocigota es menos frecuente 
(1/300.000 de individuos) y cursa con mayor gravedad clínica.

b.	 Hipercolesterolemia poligénica: es la hipercolesterolemia de causa ge-
nética más frecuente. Se manifiesta a partir de la tercera década de vida 
y el colesterol suele ser de 280-320 mg/dL, no observándose xantomas.

c.	 APO B-100 defectuosa familiar: descrita por primera vez en 1989, iden-
tificando una mutación en el codón 3.500 del gen de apo B que sustituye 
la arginina por glutamina. Estas mutaciones afectan al dominio de unión 
de la proteína apo B-100 con el receptor de LDL, impidiendo su reconoci-
miento y la unión con dicho receptor, aumentando los valores plasmáticos 
de LDL. El fenotipo de esta enfermedad es similar al que presentan los su-
jetos heterocigotos para hipercolesterolemia familiar, con concentraciones 
elevadas de cLDL, xantomas, arco corneal y cardiopatía isquémica precoz.

4.	Las que se presentan como dislipemias mixtas o combinadas (elevación de 
colesterol total y de triglicéridos):

a.	 Hiperlipemia familiar combinada: Se estima que un 1-2% de la po-
blación general está afectada, no conociéndose el mecanismo exacto de 
transmisión. La concentración de colesterol plasmático generalmente se 
encuentra entre 260 y 350 mg/dL y la de triglicéridos entre 250 y 450 mg/
dL. No se dispone de ninguna prueba diagnóstica de certeza y el diagnós-
tico debe basarse en el estudio familiar y la exclusión de otras hiperlipide-
mias. Se expresa totalmente al final de la segunda o al empezar la tercera 
década de la vida, no hay xantomas tendinosos y no es infrecuente la pre-
sencia de un arco corneal prematuro.

b.	 Hiperlipoproteinemia tipo III o disbetalipoproteinemia familiar: Se pre-
senta como una hiperlipidemia mixta grave con una elevación del colesterol 
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y los triglicéridos plasmáticos por encima de 350 mg/dL. Se transmite de 
forma autosómica recesiva incompleta y con baja penetrancia, a pesar de 
tener el genotipo sólo un 15% llega a desarrollarla. Es patognomónico la pre-
sencia de depósitos lipídicos en los surcos de las palmas de las manos (xan-
tomas palmares). La cardiopatía isquémica es la principal causa de muerte.

3.	Hipertrigliceridemia familiar: trastorno autosómico dominante de causa des-
conocida, que se caracteriza por concentraciones plasmáticas elevadas de 
triglicéridos vehiculizados en las VLDL, provocando un incremento en los 
niveles plasmáticos de triglicéridos manteniéndose normales los valores de 
colesterol. También se conoce como Hiperlipoproteinemia de tipo IV (Clasifi-
cación de Frederikson).

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Se solicitó a la paciente un análisis de genotipos del gen de la apolipoproteína 
E (ApoE) en el que se determinaron las variantes alélicas de los genotipos E2, 
E3 y E4, resultando en la paciente un genotipo Ɛ2/Ɛ2 en homocigosis, lo que, 
junto con un fenotipo compatible, orientó hacia el diagnóstico final de disbe-
talipoproteinemia (fenotipo III), motivo por el cual se estudió a sus familiares, 
encontrándose a 7 de ellos con genotipo Ɛ2/Ɛ2, 12 con genotipo Ɛ2/Ɛ3, 4 con 
genotipo Ɛ3/Ɛ3 y 15 aún por determinar).

Se modificó el tratamiento hipolipemiante, añadiendo Inhibidores PCSK9 (aliro-
cumab 75 mg /15 días), ezetimiba 10 mg/día y fenofibrato 145 mg/día. Se insis-
tió en la dieta consiguiendo pérdida de más de un 5% del peso, objetivándose 
en el control analítico realizado una clara mejoría del perfil lipídico, con descen-
so del colesterol total (143 mg/dL), de los triglicéridos (180 mg/dL) e incluso de 
la lipoproteína (a) 31 mg/dL, con cLDL 54 mg/dl, cHDL 50 mg/dl, cVLDL 36 mg/
dl, Apo B100 48 mg/dl y Apo A1 169 mg/dl, manteniéndose actualmente con el 
mismo tratamiento y en seguimiento estrecho en las consultas de Riesgo Vas-
cular, sin nuevos eventos cardiovasculares.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La disbetalipoproteinemia familiar o hiperlipoproteinemia tipo III (HLP-III) es un 
trastorno genético del metabolismo de las lipoproteínas que se transmite de 
forma autosómica recesiva incompleta y tiene baja penetrancia2. Se estima que 
1 de cada 5000 personas en la población general expresa la enfermedad y que 
aproximadamente el 1% de los pacientes con enfermedad coronaria prematura 
presenta esta hiperlipemia1. En la mayoría de los casos se requieren factores 
secundarios para la expresión de la HLP-III, como son factores hormonales o 
ambientales, la obesidad, la diabetes mellitus tipo 2, medicamentos que afec-
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tan al metabolismo de las lipoproteínas ricas en triglicéridos, el consumo de 
alcohol o el hipotiroidismo, entre otros factores.

Las personas homocigotas para el alelo Ɛ2, como la paciente que se presenta, 
tienen predisposición a desarrollar disbetalipoproteinemia (Tipo III), siendo el prin-
cipal defecto metabólico el aclaramiento alterado de remanentes de lipoproteínas 
por la baja afinidad de ApoE2 con su receptor a nivel hepático, la única ApoE 
presente en la superficie de los remanentes de personas con fenotipo Ɛ2/ Ɛ23.

La HLP-III se caracteriza por un aumento en suero de remanentes de lipopro-
teínas ricas en triglicéridos y colesterol (remanentes de quilomicrones, IDL y 
VLDL), que se acumulan en el plasma y promueven la ateroesclerosis de arte-
rias coronarias y periféricas, asociándose con un mayor riesgo de enfermedad 
cardiovascular prematura, como sucede en el caso que se presenta, con un 
primer evento cardiovascular a los 39 años, por lo que es muy importante tanto 
la sospecha clínica como el tratamiento agresivo de la misma.

Al diagnóstico, el 50% de los pacientes tiene síntomas en los territorios cere-
brovasculares, coronarios y en extremidades inferiores. Es importante sospe-
char esta enfermedad cuando hay una dislipemia mixta, caracterizada por ni-
veles de colesterol total de aproximadamente 250-450 mg/dL y de triglicéridos 
de unos 250-900 mg/dL2, con unas concentraciones relativamente bajas de 
apolipopoteína B en relación a la concentración de colesterol total4.

Esta hiperlipemia es rara en niños y en mujeres antes de la menopausia, aunque 
en el caso presentado la paciente aún no lo era. Así mismo, es patognomónica 
la presencia de xantomas palmares (depósitos lipídicos en los surcos de las 
palmas de las manos)5 que la paciente no presentaba.

El tratamiento de la disbetalipoproteinemia consiste en medidas higiénico die-
téticas, como la pérdida de peso, la restricción de grasas en la dieta y el trata-
miento de factores secundarios, como la diabetes y el hipotiroidismo. Además, 
la administración de fibratos, estatinas, ácidos grasos omega-3 y niacina o sus 
combinaciones es muy efectiva. En este caso, dado que la paciente ya es-
taba en tratamiento con atorvastatina (intolerante en este caso), fenofibrato y 
ácidos grasos omega-3, se inició tratamiento con alirocumab 75 mg /15 días, 
anticuerpo monoclonal IgG1 humano que se une selectivamente a la PCSK9 
circulante y evita la degradación de los receptores de LDL mediada por PCSK9, 
consiguiendo bajar los niveles de colesterol total (399 mg/dL a 143 mg/dL) y de 
triglicéridos (880 mg/dL a 180 mg/dL).

En conclusión, se debería sospechar la presencia de disbetalipoproteinemia en 
todos los casos de dislipemia mixta con niveles de colesterol total y triglicéridos 
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igualmente elevados, ya que se presenta como una hiperlipidemia mixta grave 
con un gran riesgo de enfermedad cardiovascular prematura.
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CASO CLÍNICO 9 

HIPERTENSIÓN SECUNDARIA A ESTENOSIS DE ARTERIA RE-
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de un varón de 73 años con antecedentes de tabaquis-
mo, hipertensión arterial (HTA) controlada con cuatro fármacos, cardiopatía 
isquémica, enfermedad arterial periférica y fibrilación auricular. Consultó en ur-
gencias por síndrome constitucional y lumbalgia.

En analítica de urgencias se objetivó una creatinina (Cr) plasmática de 8.5mg/dl 
e hiperpotasemia moderada con diuresis conservada.

Ingresó en planta para estudio y la función renal continuó deteriorándose, aso-
ciada a recorte de diuresis e HTA mal controlada que hicieron necesario el inicio 
de hemodiálisis a través de catéter venoso femoral transitorio.

Se realizó ecografía doppler de abdomen que mostró flujos conservados y, pos-
teriormente un Angio-TAC renal que evidenció un riñón derecho atrófico y un 
riñón izquierdo de tamaño normal con estenosis crítica en el ostium de la arteria 
renal. Tras la revascularización endovascular se produjo mejoría franca de cifras 
de presión arterial (PA), recuperación de la diuresis y mejoría de función renal 
hasta sus niveles basales que le permitieron la salida de terapia renal sustitutiva.

Palabras claves: Hipertensión arterial, Insuficiencia renal aguda, Estenosis de ar-
teria renal.

INTRODUCCIÓN

Entendemos por HTA vasculorrenal el aumento de presión arterial en relación 
a la isquemia renal. Es una causa importante, potencialmente corregible de 
hipertensión secundaria y puede ser causada por afectación ateromatosa o, en 
menor medida, por displasia fibromuscular(1). La estenosis de arteria renal (EAR) 
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tiene una prevalencia alrededor del 7% en los mayores de 65 años y representa 
el 1-5% de las causas de HTA. La enfermedad renovascular aterosclerótica 
es una combinación de estenosis de arteria renal y disminución del flujo renal. 
Puede haber afectación unilateral o bien afectación bilateral (o lo que es lo 
mismo, afectación unilateral sobre riñón único funcionante)(2). Afecta aproxima-
damente al 50% de enfermos con enfermedad arterial periférica e insuficiencia 
cardiaca refractaria a diuréticos(3). También es responsable del inicio de terapia 
renal sustitutiva en un 1-5%(1). Asimismo se asocia a tabaquismo, diabetes me-
llitus, patología coronaria o enfermedad vascular periférica(2,4).

Es importante establecer el tiempo de curso clínico y determinar la capacidad 
de recuperación del tejido renal dañado. El mecanismo exacto por el que la 
enfermedad renal ateroesclerótica produce insuficiencia renal no está claro. El 
grado de estenosis no se correlaciona con la función renal o los resultados de 
la revascularización(5).

La presentación clínica de la enfermedad consiste principalmente en mal con-
trol de cifras tensionales de forma fluctuante con ausencia del habitual descen-
so de presión arterial nocturna. La activación del sistema renina-angiotensina 
conduce a la retención de agua y sodio y disfunción diastólica secundaria, pu-
diendo dar lugar al llamado edema “flash” pulmonar(3).

Clásicamente, se pensaba que la disminución de la presión de perfusión renal 
debida a la estenosis de la arteria renal daba lugar a la activación del sistema 
renina-angiotensina- aldosterona (SRAA), especialmente si la afectación era 
unilateral. En realidad, la presión de perfusión renal no se reduce hasta que la 
estenosis es al menos del 50% y la presión arterial no suele elevarse hasta que 
la estenosis es del 75-80%(6).

Se ha demostrado que posteriormente se pierde la dependencia de la angio-
tensina y aparecen mecanismos presores renovasculares adicionales, como la 
liberación de endotelina, la activación del sistema nervioso simpático y fenóme-
nos de estrés oxidativo(3).

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO

Varón de 73 años con antecedentes de tabaquismo activo, HTA de larga data en 
tratamiento con cuatro fármacos con aceptable control ambulatorio, fibrilación 
auricular, insuficiencia cardiaca, dislipemia, cardiopatía isquémica, portador 
de marcapasos por hipersensibilidad del seno carotídeo. No diabetes mellitus. 
Claudicación intermitente por enfermedad arterial periférica grado IIa e insufi-
ciencia venosa grave.
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El paciente acudió a urgencias por cuadro de dos meses de evolución de dolor 
lumbar invalidante que no cedía con analgesia (naproxeno y tramadol), astenia, 
anorexia y pérdida de peso no cuantificada. Disminución del volumen de diure-
sis y afectación del hábito intestinal alternando estreñimiento con diarrea.

A la exploración se encontraba hipertenso con cifras de 170/80mmHg y deshi-
dratación de piel y mucosas. ACR tonos arrítmicos sin soplos, hipofonesis global.

abdomen blando y depresible con dolor en epigastrio. Puñopercusión renal bi-
lateral negativa. Ruidos hidroaéreos presentes. Miembros inferiores sin ede-
mas. Pulsos pedios bilaterales débiles.

En el momento del ingreso, se realizaron las siguientes pruebas complemen-
tarias:

•	Analítica sanguínea: Hemoglobina 11.3gr/dl, Cr 8.5mg/dl, potasio 6 meq/L y 
Lactato deshidrogenasa (LDH) 340 u/L. Sodio 136 meq/L, cloro 104meq/L, 
Calcio corregido 9.44mg/dl, ALT 36 u/L, GGT 250 u/L, fosfatasa alcalina 
142 mg/dl, Bilirrubina total 0.6mg/dl, albúmina 3.2/dl, pH 7.25, PCO2- 26.4, 
HCO3- 11.2, exceso de bases -14.5

•	Análisis de orina: Cociente proteína creatinina (CPC) 1347 mg/gr. Cr 80mg/dl, 
Sodio 60 mEq/L. leucocituria 52/uL, hematíes 4146/uL

•	Ecografía abdominal: Hígado con múltiples lesiones focales, hiperecoicas. 
Riñón derecho atrófico de 7,3 cm con múltiples quistes corticales. Riñón iz-
quierdo de tamaño normal con quiste en polo inferior. Sin dilatación de vía 
excretora. Vasos permeables en el estudio doppler.

•	 Estudio glomerular: Inmunoglobulinas: IgA 295 mg/dl, IgG 803 mg/dl, IgM 36 mg/
dl. Complemento C3 92 mg/dl, C4 mg/dl, Factor reumatoide < 10 ul/ml, albúmina 
2.8g/dl, Vitamina B12 507 pg/ml, Marcadores virales: VIH negativo, Antígeno s 
del virus de la hepatitis B negativo, Ac antiHBs 185.66, Ac anti Virus Hepatitis C 
negativo. Tirotropina TSH 1.76, PTH 305 pg/ml, 25Vitamina D 23.1 ng/ml. ANA 
negativo, ANCA negativo, Ac. antimembrana basal glomerular negativo

Revisando analíticas previas al ingreso, el paciente presentaba una disfunción 
renal leve con Cr el año previo 1.2mg/dl y eGFR 57 ml/min, probablemente en 
contexto de enfermedad ateromatosa severa y pérdida de masa renal (mono-
rreno izquierdo funcional).

Durante la estancia en planta el paciente evoluciona de manera tórpida, con 
hipertensión mal controlada a pesar de aumento de antihipertensivos, inclu-
yendo inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina (IECA), con mal 
manejo de volumen, diuresis recortada y empeoramiento progresivo de la fun-
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ción renal. Por todo ello precisa colocación urgente de catéter femoral transi-
torio e inicio de hemodiálisis.

Se repitió la ecografía doppler en la que de nuevo no se hallaron signos de en-
fermedad vasculorrenal. Finalmente, ante la importante sospecha de nefropatía 
aguda isquémica solicitamos angioTAC abdominal que demostró la presencia de 
estenosis de la arteria renal izquierda y severa ateromatosis vascular (imagen 1) 
con estenosis significativa del sector iliaco izquierdo.

Imagen 1

AngioTC abdominal. Defecto de repleción en arteria renal izquierda compatible con estenosis. 
Severa ateromatosis aórtica.

El estudio de extensión tumoral mediante PET-TAC y biopsia de las lesiones 
hepáticas confirmó un adenocarcinoma de colon metastásico.
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JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Fracaso renal agudo secundario a estenosis de arteria renal en riñón único 
funcionante.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Presentamos un caso de HTA severa y fracaso renal agudo en un paciente 
monorreno funcional. Inicialmente el fracaso renal se orientó como funcio-
nal en contexto prerrenal por disminución de la ingesta hídrica y excesivo 
uso de diuréticos versus nefrotoxicidad medicamentosa. Sin embargo, la 
evolución tórpida debido al mal control de la presión arterial en un paciente 
con un riñón atrófico, el mal manejo de volumen y el rápido deterioro de la 
función renal con necesidad de hemodiálisis urgente nos hizo sospechar 
una estenosis de la arteria renal a pesar de haberse descartado en dos eco-
grafías doppler renales.

El diagnóstico de EAR se debe plantear en casos de HTA de inicio brusco, em-
peoramiento del control de cifras de PA en pacientes mayores de 55 años y/o 
deterioro de función renal asociado (especialmente tras el tratamiento con un 
IECA o ARAII).

Otras situaciones donde debemos plantearnos el diagnóstico serían el hallazgo 
de una diferencia significativa en el tamaño renal o presencia de un riñón atrófi-
co, así como la auscultación de un soplo a nivel abdominal o episodios de ede-
ma agudo de pulmón recurrentes, también conocido como edema “flash”. Ante 
los datos clínicos sugerentes de estenosis de arteria renal, aunque el estudio 
por eco doppler no muestre o sugiera estenosis arterial, debemos efectuar an-
gioTAC ya que los beneficios son superiores al posible riesgo de administración 
del contrate intravenoso.

Una vez diagnosticado de estenosis de arteria renal se contactó con radiolo-
gía vascular para revascularización endovascular mediante abordaje humeral 
dada la patología vascular periférica severa. Tras implante de stent (imagen 
2), el paciente recuperó rápidamente la diuresis y la función renal volvió pro-
gresivamente a sus niveles basales. Las cifras de presión arterial también se 
normalizaron, consiguiendo reducir el número de fármacos antihipertensivos 
(de cuatro fármacos a dos).

Desde el punto de vista oncológico, debido a la grave extensión de la enferme-
dad, se incluyó en programa de cuidados paliativos.



Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

77

Imagen 2.

Angioplastia transluminal percutánea. Stent colocado en arteria renal izquierda.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Se trata de un caso de HTA y fracaso renal agudo severo de difícil diagnóstico.

La HTA secundaria suele aparecer entre un 5-10% de los pacientes hiperten-
sos. En concreto, la HTA por EAR en la población general supone menos de 
1% de la HTA; sin embargo, en pacientes con HTA severa y aterosclerosis 
puede alcanzar hasta un 35%(1). El gold estándar diagnóstico es la arterio-
grafía(1). La angiografía por resonancia magnética y el angio-TAC tienen una 
especificidad y sensibilidad de más del 90%. Sin embargo, son técnicas diag-
nósticas con elevado coste y riesgo de nefrotoxicidad; por ello es preferible 
comenzar con una ecografía con onda doppler, que tiene elevada especi-
ficidad pero baja sensibilidad. El renograma con Captopril está limitado en 
pacientes con insuficiencia renal(3).
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El objetivo principal del tratamiento de la HTA vasculorrenal es el control de la 
presión arterial y la preservación o mejoría de la función renal.

Es importante individualizar dependiendo de las circunstancias del paciente(3). La 
abstención del hábito tabáquico y la vida sedentaria, así como el uso del bloqueo 
farmacológico del SRAA, el tratamiento con estatinas y la terapia antiagregante, 
son fundamentales para el manejo clínico de la enfermedad aterosclerótica, in-
cluyendo la EAR. El tratamiento quirúrgico debería reservarse para aquellos ca-
sos de enfermedad aórtica y renal combinadas que lo requieran, ante fracaso de 
la endoprótesis, o cuando sea necesaria la nefrectomía(1). La revascularización 
percutánea es preferible al ser una técnica menos invasiva. La angioplastia trans-
luminal percutánea (ATP) con endoprótesis ha resultado ser más efectiva que la 
revascularización quirúrgica. En diversos estudios randomizados no se observa 
beneficio en cuanto a mejoría del filtrado glomerular o desarrollo de eventos car-
diovasculares con el uso de angioplastia con stent frente a la optimización de 
tratamiento médico(4,7,8). En el algoritmo 1 se establece el manejo inicial de HTA y 
disfunción renal y ante la sospecha de HTA secundaria ¡(6).

Algoritmo 1 

Manejo inicial de HTA y disfunción renal y de HTA vasculorrenal. Indicaciones para revascu-
larización. Adaptado de Sandra M Herrmann, Stephen C Textor. Renovascular Hypertension. 
Endocrinology and Metabolism Clinics of North America. 2019;48(4):765-778. Referencia 6.
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En nuestro caso, al tratarse de un enfermo monorreno funcional con necesi-
dad de inicio urgente de terapia renal sustitutiva, no hubo dudas en la actitud 
invasiva a seguir.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
La hipertensión arterial (HTA) es uno de los factores de riesgo más importantes 
en el desarrollo de enfermedad cardiovascular, con una prevalencia de hasta 
el 40% en la población general. El 10-15% de los pacientes hipertensos su-
fren HTA secundaria, su detección es importante porque puede ser necesario 
un tratamiento específico para el manejo de la HTA. Además, en este tipo de 
pacientes es importante realizar un diagnóstico precoz porque gracias a ello 
evitaremos complicaciones potencialmente mortales. Se presenta un caso de 
un hombre joven con clínica de dolor abdominal y náuseas en el contexto de 
una emergencia hipertensiva. El paciente presenta múltiples complicaciones 
derivadas de la HTA incontrolada, entre las que encontramos una disección 
aórtica extensa y encefalopatía posterior reversible como las más graves. Una 
vez que el paciente es estabilizado, se completa estudio etiológico de la HTA y 
es diagnosticado de feocromocitoma. Finalmente, se realiza tratamiento quirúr-
gico definitivo con mejoría del control de la presión arterial.

Palabras claves: Dolor abdominal, hipertensión arterial, feocromocitoma.

INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial (HTA) secundaria supone del 10-15% de los casos de 
hipertensión arterial. Su trascendencia radica en que puede tener un tratamien-
to específico que ayude a normalizar o controlar las cifras de presión arterial 
(PA), dado que suelen presentar mal control a pesar de tratamiento óptimo. La 
HTA secundaria debe investigarse sobre todo en pacientes jóvenes con HTA de 
reciente comienzo y mal control a pesar del tratamiento, ya que su diagnóstico 
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precoz puede evitar la aparición de múltiples complicaciones y disminuir la co-
morbilidad de estos pacientes. Dentro del proceso diagnóstico es fundamental 
realizar una historia clínica exhaustiva que nos pueda orientar hacia las pruebas 
complementarias necesarias para el diagnóstico final(1).

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino derivado de las células croma-
fines de la médula adrenal (en el 85% de las ocasiones) y que está presente en 
menos del 0.2% de los pacientes hipertensos, con una incidencia anual estima-
da de 0.8 casos por cada 100.000 habitantes. La tríada clásica de presentación 
consiste en cefalea, palpitaciones y diaforesis, la cual no suele aparecer en la 
mayoría de los pacientes. No obstante, la aparición aislada de alguno de ellos sí 
que es frecuente, con una prevalencia que oscila entre el 60-80%. Se debe sos-
pechar en paciente jóvenes con HTA resistente al tratamiento o con síntomas 
acompañantes. Su diagnóstico se basa en la detección de una concentración 
elevada de catecolaminas sanguíneas/urinarias y en la localización de la lesión 
por medio de pruebas de imagen, siendo el gold standard la resonancia mag-
nética abdominal, aunque la más empleada es la TC abdominal. El tratamiento 
definitivo consiste en la adrenalectomía una vez que la HTA ha sido controlada 
mediante tratamiento alfabloqueante(2).

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Motivo de consulta 

Dolor abdominal e hipertensión arterial.

Antecedentes médicos

Natural de Nueva Guinea. Residente en España desde agosto de 2019. Anam-
nesis dificultada por barrera lingüística.

Sin alergias medicamentosas conocidas.

Hipertensión arterial sin tratamiento actual. No otros factores de riesgo cardio-
vascular conocidos ni enfermedades médicas de interés.

Enfermedad actual

Hombre de 33 años que consulta por vómitos, dolor abdominal e intoleran-
cia oral de una semana de evolución. En urgencias se objetiva una PA de 
210/130mmHg. En anamnesis dirigida, refiere que desde hace 3 años presen-
ta episodios de palpitaciones, cefalea, malestar general y síncopes que han 
empeorado en la última semana. Se realiza analítica en urgencias, en la que 
destaca una creatinina de 1.8 mg/dL y una hemoglobina en 11.8 mg/dL. Ante la 
clínica de dolor abdominal, se solicita ecografía con el hallazgo de masa supra-
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rrenal derecha. El paciente ingresa en la planta de hospitalización de Medicina 
Interna para completar estudio.

Al inicio del ingreso sufre deterioro del estado de consciencia, por lo que se 
solicita TC craneal en el que se aprecian lesiones compatibles con patología 
vascular hipertensiva. Así mismo, tras RMN abdominal para estudio de la masa 
se objetiva disección de la aorta torácica descendente con hematoma intra-
mural. Ante los hallazgos, el paciente pasa a cargo de Cirugía Cardiovascular.

Exploración física

Aceptable estado general. PA: 210/130 mmHg. Frecuencia cardiaca: 125 latidos 
por minuto. Auscultación cardíaca con tonos rítmicos vivos. Abdomen presenta 
masa en flanco izquierdo de unos 5 cm, de consistencia dura, no dependiente 
de hígado. Sin edemas en miembros inferiores.

Pruebas complementarias

Figura 1 

•	 Ecografía abdominal urgen-
te: Se aprecia gran masa suprarre-
nal derecha de unos 9 x 7 cm de 
tamaño, bien delimitada, sólida, no 
muy vascularizada, hiperecogéni-
ca y homogénea, sin claras calci-
ficaciones, de aspecto neoplásico. 
Aorta de 2.5cm de diámetro máxi-
mo. Vejiga sin alteraciones.

•	 RMN abdominal (Figura 1): 
Masa suprarrenal derecha de 97 
mm compatible con feocromoci-
toma como primera posibilidad. 

Dilatación de aorta torácica descendente de 35 mm con imagen sugerente 
de hematoma intramural.

•	 RMN craneal (Figura 2): afectación extensa en sustancia blanca periventri-
cular difusas y confluyentes y zonas parcheadas en coronas radiadas, cáp-
sulas internas y externas, vía piramidal, mesencéfalo, protuberancia y en 
ambos hemisferios cerebelosos. Dicha afectación hiperintensa, presenta 
en su interior focos e imágenes lineales de hipointensidad, que nos sugie-
ren el aspecto “tigroide”, de una leucodistrofia.
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Figura 2 

A: Leucodistrofia en fosa posterior. B: Leucodistrofia periventricular.

•	 AngioTC aorta toracoabdominal (Figura 3): Hematoma intramural en aorta 
torácica que se inicia distal a la salida de la arteria subclavia izquierda y se 
extiende hasta aorta abdominal craneal a salida de arterias renales (tipo II). 
En aorta torácica descendente proximal se aprecia imagen de disección 
localizada o ulceración focal con recanalización arterial del hematoma in-
tramural. La morfología de esta imagen es irregular y anfractuosa. Estos 
hallazgos se observan en todo el trayecto descendente de aorta torácica.

Figura 3 

Hematoma intramural de aorta torácica. A: corte coronal. B: corte axial

•	Gammagrafía simpáticoadrenal MIGB: No se observa actividad fisiológica 
cardíaca, estando también disminuida significativamente en glándulas sali-
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vales. Significativa avidez por la MIBG en la masa adrenal derecha conocida 
compatible con la sospecha de feocromocitoma. No apreciamos otras lesio-
nes con significativa avidez por el trazador.

•	Analítica: Hemograma sin alteraciones significativas. Creatinina 1.8 mg/dL. 
Iones normales. Transaminasas, enzimas de colestasis y bilirrubina dentro 
de la normalidad. Proteína C reactiva 31 mg/dl. Cociente albúmina/creatinina 
804 mg/mg. Metanefrina plasmática 260 pg/mL (<90pg/mL); Normetanefrina 
plasmática >2400 pg/mL (<65pg/mL); Metanefrinas orina 24h 2130 nmol/24h 
(264-1729 nmol/24h).

•	Ecocardiograma: Ventrículo izquierdo severamente hipertrófico de forma con-
céntrica, de tamaño normal y función sistólica global y segmentaria conserva-
das. Aurícula izquierda dilatada, 82 ml. Cavidades derechas normales (TAPSE 
24 mm).

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
•	Tumor suprarrenal sugestivo de feocromocitoma.

•	Hta mal controlada con múltiples complicaciones:

•	Disección aórtica tipo b.

•	Leucoencefalopatía posterior reversible.

•	 Insuficiencia renal moderada nefroangiosclerótica.

•	Cardiopatía hipertensiva.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Una semana después del ingreso, el paciente refiere disminución de sensibi-
lidad y de la fuerza en miembros inferiores. Se realiza angioTC de aorta en el 
que se confirma rotura de la disección, por lo que se decide intervención para 
colocación de endoprótesis urgente. En el postoperatorio sufre sangrado activo 
dependiente de la arteria ilíaca externa izquierda con formación de gran he-
matoma en pared abdominal con extensión intraabdominal, con necesidad de 
transfusión de hemoderivados. Una vez estabilizado y debido a la persistencia 
de la clínica neurológica, se solicita RMN cervical y dorsal en la que se confir-
man datos compatibles con mielitis isquémica que afecta desde C3 hasta el 
cuerpo vertebral C7. En la RMN craneal se encuentra incontables lesiones en 
protuberancia, hemisferios cerebeloso izquierdo, núcleos basales derechos y 
sustancia blanca de ambos hemisferios cerebrales, compatibles con una leu-
coencefalopatía posterior reversible.
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Durante los primeros días de hospitalización no se consiguen controlar las ci-
fras de PA a pesar de perfusión de labetalol, añadiéndose al tratamiento fe-
noxibenzamina y doxazosina. Finalmente, se consigue control de la PA y se 
programa la intervención del feocromocitoma.

Tras la operación, el paciente evoluciona de forma favorable, con mejor control 
de PA y reducción de medicación antihipertensiva. El tratamiento antihiperten-
sivo final consiste en doxazosina 4 mg, amlodipino 10mg y espironolactona 
25mg. En analítica de control presenta normalización de metanefrinas plasmá-
ticas y urinarias. Se solicita PET/DOPA en el que no se encuentran restos de 
enfermedad a distancia. El paciente ha quedado con una tetraparesia residual, 
para lo que sigue tratamiento rehabilitador.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Nuestro paciente presenta múltiples complicaciones derivadas de HTA de mal 
control, como son la cardiopatía hipertensiva, nefroangioesclerosis, disección 
de aorta tipo B y el síndrome de encefalopatía posterior reversible (PRES). La 
asociación de las dos últimas con el feocromocitoma es poco frecuente, por lo 
que su aparición de forma simultánea es extraordinaria.

A la hora de aproximar la intención del tratamiento médico es importante en 
primer lugar determinar si estamos ante una enfermedad localizada, con poten-
cial resecabilidad quirúrgica, o metastásica, donde habría que considerar otras 
opciones de tratamiento. Como primera medida se evitaron desencadenantes 
de paroxismos (tratamientos con esteroides a altas dosis, metoclopramida o 
glucagón). El primer paso de tratamiento preoperatorio son α-bloqueantes du-
rante al menos 7 días. En el caso que nos ocupa se utilizó doxazosina y fenoxi-
benzamina. La doxazosina es un antagonistas selectivo del receptor α-1, mien-
tras que la fenoxibenzamina contribuye al bloqueo α-2, presente en el receptor 
post-sináptico a nivel de SNC y otros órganos, con un perfil de efectos adver-
sos más desfavorable (ortostasis, fatigabilidad o congestión nasal). No existen 
ensayos clínicos controlados que comparen ambos grupos de fármacos y en 
la práctica habitual son opciones consideradas igual de válidas(3). A pesar del 
inicio de esta terapia fue necesario añadir un calcioantagonista, que no se con-
sidera de primera elección en monoterapia salvo en pacientes con hipertensión 
leve o efectos adversos importantes tras el uso de α-bloqueantes. El uso de 
fentolamina (bloqueante no selectivo α de acción rápida y corta vida media) 
se utilizó cuando hubo crisis hipertensivas. Existen descritos casos de uso de 
este último fármaco en perfusión continua en pacientes con necesidad de in-
tervención quirúrgica en menos de 7 días que requieran bloqueo α-adrenérgico 
rápido. El bloqueo ß se realizó con labetalol en perfusión continua. Este fármaco 
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basa su acción en un bloqueo de receptores α-adrenérgicos arteriales periféri-
cos y al mismo tiempo de receptores ß-adrenérgicos, consiguiendo controlar la 
frecuencia cardiaca. La rotura focal aneurismática que presentó nuestro pacien-
te hizo necesario un refuerzo de dosis de fármacos α bloqueadores y de recurrir 
a perfusión de nitroprusiato durante la intervención, otro fármaco vasodilatador 
de corta vida media y acción rápida que, similar a la fentolamina, se puede uti-
lizar durante las crisis. Así mismo, la vasoconstricción crónica a la que estaba 
sometido el paciente obliga a reponer fluidos y sal a los pocos días de inicio del 
bloqueo α para conseguir expansión de volumen intravascular, con propósito 
además de evitar hipotensión arterial tras adrenalectomía y el descenso brusco 
de catecolaminas(2).

La disección aórtica tiene una incidencia de 2-4 casos/100000 habitantes al 
año. Suele presentarse como un cuadro agudo en forma de dolor en el 90% de 
los casos. El dolor abdominal puede aparecer hasta en el 40% de los pacientes, 
tal y como ocurrió en nuestro caso. La paraplejia como complicación ocurre 
en el 2-3% de los pacientes y es secundaria a la interrupción de los vasos 
intercostales que irrigan la médula espinal. El principal factor de riesgo para 
la aparición de una disección de aorta es la HTA, sobre todo en la disección 
tipo B (frecuencia mayor del 70%). El manejo agudo de la disección aórtica 
se basa en un buen control del dolor y de la PA, junto con la disminución de la 
frecuencia cardiaca. Tanto los ß-bloqueantes como los calcioantagonistas han 
logrado reducir el riesgo de disección post-manipulación aórtica y aumentar la 
supervivencia(4). La disección aórtica tipo B no suele requerir de cirugía urgente, 
a no ser que el paciente presente complicaciones graves como ocurrió en nues-
tro caso. La aparición de signos que hagan pensar en la isquemia de aquellos 
órganos cuya irrigación dependa de ramas que nazcan a nivel de la disección 
obligan a realizar una cirugía urgente(5). Por ello, en nuestro caso se procedió a 
la cirugía de la disección antes que la cirugía del feocromocitoma.

Por otro lado, el PRES es un síndrome radiológico y clínico que se caracteriza 
por presentarse como un cuadro agudo de disminución del nivel de conscien-
cia, cefalea, alteraciones visuales y/o crisis epilépticas que se asocian con la 
aparición de edema cerebral simétrico localizado principalmente a nivel parieto-
occipital. No se conoce bien su fisiopatología, pero entre los mecanismos fisio-
patológicos que intentan explicar su aparición encontramos un fallo en la auto-
rregulación del flujo cerebral asociada a disfunción endotelial. Entre los factores 
de riesgo con los que más se ha relacionado encontramos la HTA, presente en 
el 75% de los pacientes. Las fluctuaciones en las cifras de PA juegan un papel 
más importante que una HTA mantenida en el desarrollo del PRES. Este cuadro 
también puede aparecer en diferentes escenarios clínicos como la enfermedad 
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renal, sepsis, vasculitis, eclampsia o en el tratamiento con inmunosupresores. 
En la literatura hay descritos casos en los que el PRES aparece en el contexto 
del diagnóstico o tratamiento del feocromocitoma, tanto en adultos como en 
niños, pero con una prevalencia baja(6).

La presencia de todas estas complicaciones son la prueba de la gravedad y 
complejidad que pueden llegar a presentar este tipo de pacientes. Gracias al 
trabajo multidisciplinar, compuesto por Medicina Interna, Endocrinología, Ciru-
gía cardiovascular, Cirugía general, Radiología, Medicina Nuclear, Rehabilita-
ción y Psicología se pudo llevar a cabo un buen proceso diagnóstico-terapéu-
tico del paciente.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
En las alfa-sinucleinopatías, entre ellas la enfermedad de Parkinson, existen 
manifestaciones no motoras que con frecuencia están presentes incluso an-
tes del diagnóstico de la enfermedad (en la fase premotora) y que, a menudo, 
están infra-diagnosticadas. Entre ellos, se encuentra la disfunción del sistema 
nervioso autónomo. Puede presentarse en cualquier estadio evolutivo de la en-
fermedad, incluso en fases prodrómicas, siendo ocasionalmente la única mani-
festación de la misma. Los síntomas disautonómicos se deben a la alteración 
de distintos componentes del sistema nervioso autónomo, tanto central como 
periférico. La prevalencia de disautonomía en la enfermedad de Parkinson es 
de entre 50% y 70%, según las series. Las manifestaciones clínicas más fre-
cuentes de la disautonomía parkinsoniana son el estreñimiento, la disfunción 
urinaria y la hipotensión ortostática.

Presentamos el caso de un varón con cuadro rígido-acinético de años de evo-
lución en seguimiento por Neurología, que presenta síncopes frecuentes, hipo-
tensión ortostática e hipertensión arterial en decúbito, que tras estudio comple-
to, es diagnosticado de disautonomía parkinsoniana.

Palabras claves: Disautonomía, alfa-sinucleinopatía, enfermedad Parkinson

INTRODUCCIÓN
La disfunción del sistema nervioso autónomo, junto con el deterioro cognitivo, 
representa uno de los rasgos no motores más incapacitantes de la enfermedad 
de Parkinson (EP) y otras alfa-sinucleinopatías, A pesar de que tradicionalmente 
se ha descrito en fases moderadas-avanzadas de la enfermedad, actualmente 
es sabido que se presenta en los estadios más iniciales de la enfermedad, antes 
incluso que la afectación motora, por lo que los síntomas disautonómicos han 
sido propuestos como criterios para el diagnóstico de EP prodrómica, junto 
con los trastornos de sueño de fase REM, la hiposmia o la depresión, entre 
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otros. Sin embargo, la presentación heterogénea de esta sintomatología, su 
escasa especificidad y el aumento de su prevalencia paralelo al envejecimiento 
(también en población sana), hace que la disfunción autonómica pase a menu-
do desapercibida. Es de vital importancia incidir en que la detección de estos 
síntomas puede permitir la identificación de población en riesgo, así como el 
diagnóstico y tratamiento precoz de estas enfermedades neurodegenerativas.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de un varón de 82 años, remitido para estudio a consulta 
de Riesgo Vascular para descartar disautonomía, por mal control tensional y 
variabilidad de las cifras de presión arterial (PA) a lo largo del día.

Entre los antecedentes médico-quirúrgicos del paciente destaca hipertensión 
arterial (en tratamiento inicialmente con enalapril), hiperplasia benigna de prós-
tata, intervenida con prostatectomía radical hace más de 15 años, enferme-
dad pulmonar obstructiva crónica moderada-severa (en tratamiento con doble 
broncodilatador, roflumilast) y episodio de suboclusión intestinal hace 5 años. 
Había presentado cuadros inespecíficos, en ocasiones descritos como presín-
copes y en otras ocasiones asemejando vértigo periférico, por lo que incluso 
había recibido tratamiento con betahistina.

Dos años antes de ser derivado a consulta de Riesgo Vascular, había comen-
zado a ser estudiado por Neurología por cuadro abigarrado y polisintomático 
de años de evolución, consistente en deterioro cognitivo incipiente, fundamen-
talmente de predominio amnésico (olvidos esporádicos de hechos recientes), 
sensación de inestabilidad (descrita como sensación ilusoria de movimiento, 
sin giro de objetos) e inestabilidad de la marcha, movilidad reducida, anosmia, 
estreñimiento y cuadro compatible con trastorno de conducta del sueño REM 
(sacudidas nocturnas, diálogo nocturno...). A la exploración física destacaba 
rigidez espontánea, que aumentaba al realizar maniobra de Froment en am-
bas muñecas, bradihipocinesia, disminución del braceo en la marcha, así como 
cierta rigidez axial e hipomimia facial. La analítica era anodina en cuanto a fun-
ción renal, glucemia, perfil hepático e ionograma. Hemograma, perfil tiroideo, 
vitamina B12, ácido fólico, reactantes de fase aguda y sitemático de orina nor-
males. Destaca colesterol total de 203 mg/dL, con LDL-colesterol de 136 mg/
dL. Serología de VIH y sífilis negativa.

Fue catalogado de síndrome rígido acinético, con deterioro cognitivo y probable 
disautonomía asociados. Tras comenzar tratamiento empírico con levodopa-
carbidopa presentó mejoría tanto de los síntomas cognitivos como de los ras-
gos parkinsonianos. Se realizó resonancia magnética nuclear que únicamente 
objetiva leucoaraiosis incipiente.
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Tras 2 años en tratamiento con levodopa-carbidopa se mantenía estable de 
la sintomatología motora, pero se produjo un empeoramiento evidente de los 
síntomas no motores: deterioro de la higiene del sueño (frecuentes conductas 
motores vigorosas durante el sueño), los cuadros sincopales aumentaron en 
frecuencia y se produjo un deterioro del control tensional, lo que obligó incluso 
a valoraciones en los servicios de Urgencias por crisis hipertensivas. Concre-
tamente, presentaba gran variabilidad de las cifras de presión arterial a lo largo 
del día, con tendencia a hipotensión por la mañana y tendencia a la hipertensión 
vespertina e hipertensión en posición supina.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
El paciente presentaba numerosos síntomas derivados de la disfunción del siste-
ma nervioso autónomo: fallo funcional parasimpático colinérgico (estreñimiento) y 
fundamentalmente disfunción del sistema simpático noradrenérgico (que cuando 
está indemne es regulador del tono vascular y de la estimulación cardíaca).

Dicha alteración funcional tiene su sustento patológico en la denervación sim-
pática cardíaca. Ésta suele diagnosticarse mediante evaluación clínica, de la 
variabilidad de la frecuencia cardíaca (aumentada en alfa-sinucleinopatías), 
con test de mesa basculante (tilt test) para demostrar hipotensión ortostática, 
con monitorización de la presión arterial. Además, existen pruebas que pueden 
demostrar la alteración de la inervación miocárdica, como la gammagafía con 
113-I-metayodobencilguanidina (MIBG), que permite visualizar in vivo la inner-
vación simpática y en el caso de las alfa-sinucleinopatías, pueden objetivar que 
existe una disminución de las fibras simpáticas noradrenérgicas postgangiona-
res en el miocardio.

Las alteraciones en el control de la PA en cuadros parkinsonianos son frecuen-
tes, pudiendo manifestarse como hipotensión ortostática (lo más frecuente), 
hipertensión en supino o ambas a la vez. Además, los fármacos utilizados para 
el control de síntomas motores en alfa-sinucleinopatías (fundamentalmente le-
vodopa-carbidopa), pueden precipitar o acentuar los síntomas vasomotores en 
estos pacientes, por lo que se hace necesario en ellos un estudio completo de 
riesgo cardiovascular e hipertensión, que puede ser de difícil manejo dada la 
coexistencia de distintas tendencias de presión arterial a lo largo del día.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Con la sospecha clínica disautonomía asociada a alfa-sinucleinopatía, se am-
plió estudio diagnóstico, previo a lo cual se había reducido la dosis de levodo-
pa-carbidopa. Dicho estudio mostraba una disfunción simpática cardíaca y 
vasomotora. El test de mesa basculante (que no pudo realizarse completo por 
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intolerancia – cuadro presincopal intenso) reveló una profunda hipotensión or-
tostática de características neurogénicas. Se realizó asimismo tomografía cere-
bral (SPECT) con I-123-ioflupano (DaTSCAN), cuyo patrón y gradiente de cap-
tación era compatible con pérdida de receptores dopaminérgicos, sugerentes 
de enfermedad de Parkinson.

Se realizó monitorización ambulatoria de presión arterial) (imagen 1), que objeti-
vó importante variabilidad de cifras de PA, con episodios de hipotensión diurna, 
patrón riser y reducción de la variabilidad de la frecuencia cardiaca. Se optimizó 
tratamiento antihipertensivo (captopril 25 miligramos por la noche) y se refor-
zaron medidas higiénico-dietéticas, con lo cual el paciente mantuvo un buen 
control de PA y una mejora sintomatológica. Finalmente se realizó gammagrafía 
con 123-I-metilbencilguanidina (123-I-MIBG) (imagen 3), que objetiva ausen-
cia de captación cardiaca, con un índice corazón/mediastino precoz de 1.14 y 
tardío de 1.01 (patológico si menor de 1.70), con un aclaramiento cardiaco del 
37% (normal menor del 30%).

Imagen 1
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Imagen 3

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La enfermedad de Parkinson y otras alfa-sinucleinopatías constituyen un grupo de 
enfermedades neurodegenerativas causadas por la acumulación anormal de una 
proteína, la alfa-sinucleína, en neuronas y/o células gliales (en forma de agrega-
dos o inclusiones en el citoplasma celular, conocidos como cuerpos de Lewy). La 
acumulación de alfa-sinucleína se produce de forma progresiva, primeramente en 
nervios periféricos, avanzando posteriormente hacia distintas zonas del cerebro. 
Esta progresión patológica explica que los síntomas no motores puedan ser las 
primeras manifestaciones clínicas de la enfermedad. Entre los síntomas no motores 
en estas patologías se cuentan alteraciones sensitivas, trastornos del ánimo (de-
presión), deterioro cognitivo, alteraciones del sueño o síntomas disautonómicos.

La disfunción autonómica en las alfa-sinucleinopatías tiene una elevada pre-
valencia, de entre un 50-70% en EP. La afectación del sistema nervioso autó-
nomo se produce tanto a nivel central como periférico, lo que explica que su 
traducción clínica sea heterogénea y poco predecible pero, en cualquier caso, 
asociada a un deterioro importante en la capacidad funcional, autonomía y ca-
lidad de vida del paciente, independientemente del momento de la enfermedad 
(y consecuente severidad) en que se presente. Se postula que la disautonomía 
puede preceder a la aparición de síntomas motores en las alfa-sinucleinopatías 
hasta en un 50% del total de casos (fundamentalmente en EP y atrofia multisis-
témica – MSA). La disfunción del sistema nervioso autónomo en estas enferme-
dades incluye síntomas como alteración en la regulación tensional (tanto con 
ortostatismo como con respuesta hipertensiva al adoptar posición supina), es-
treñimiento y/o incontinencia fecal, hipersudoración, sialorrea, disfunción eréctil 
o hipersequedad vaginal, ente otros.
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La disautonomía cardiovascular se debe a la pérdida de inervación noradrenérgica 
periférica, siendo la denervación simpática cardíaca y extracardíaca muy frecuentes 
en estos pacientes. Además, se conoce que la denervación cardíaca ocurre desde el 
comienzo de la enfermedad, sin tener clara relación con la duración o severidad de 
la misma. Como consecuencia de la degeneración de las neuronas postganglionares 
simpáticas que inervan el corazón, se produce una pérdida de inervación autonó-
mica cardíaca (tanto simpática como parasimpática). Una de las consecuencias de 
este hecho es lo que se conoce como insuficiencia cronotropa, (o disminución de la 
variabilidad de la frecuencia cardíaca), esto es, la incapacidad de adaptación de la 
frecuencia cardíaca al requerimiento fisiológico de un momento concreto.

Por otro lado, la hipotensión ortostática (HO) en las alfa-sinucleinopatías (tam-
bién conocida como hipotensión ortostática neurógena) es consecuencia de una 
deficitaria respuesta vasoconstrictora simpática: se ha demostrado que en estos 
pacientes existe una disminución en la liberación de noradrenalina en los nervios 
simpáticos. La HO clásicamente se define como la disminución de 20 mmHg de 
tensión sistólica o de 10 mmHg de tensión diastólica en los 3 minutos posteriores 
a la bipedestación. Sin embargo, se ha visto que en las alfa-sinucleinopatías, la 
HO se presenta retardada en el tiempo, hasta 10 minutos después de adoptar el 
ortostatismo. La HO es el síntoma cardiovascular más frecuente (o al menos el 
más reseñado), afectando del 30% al 60% de pacientes con EP, aunque hasta en 
dos tercios puede ser asintomática. Se conoce que el tratamiento farmacológico 
del parkinsonismo (fundamentalmente con levodopa) puede potenciar o incluso 
ser responsable de la HO. Como particularidad del síncope en la hipotensión 
ortostática neurógena (a diferencia del síncope vasovagal) en este caso ocurre 
en ausencia de signos de activación autonómica (diaforesis, taquicardia, náu-
seas…). Otras situaciones clínicas frecuentemente asociada a la HO neurogéna 
en las alfa-sinucleinopatías son la hipotensión postprandial (que clínicamente es 
similar a la HO pero en la que la disminución de PA se presenta en las dos horas 
siguientes a la comida) y la hipertensión vespertina (o en supino).

El diagnóstico de disautonomía asociado a alfa-sinucleinopatías está basado 
fundamentalmente en la sospecha clínica. Dentro de la exploración física, es muy 
útil la toma de presión arterial en posición de decúbito supino y bipedestación a 
los 3, 5 y 10 minutos. En cuanto a las pruebas complementarias, el electrocardio-
grama puede mostrar un intervalo PR significativamente prolongado, o también 
alargamiento del intervalo QT (lo cual se correlaciona con la severidad del grado 
de EP); la MAPA de 24 horas es esencial, ya que puede confirmar los eventos de 
hipotensión ortostática, detectar hipertensión supina, aportar información sobre 
la frecuencia cardiaca o alteraciones del patrón normal de la presión arterial. En 
estos pacientes es frecuente encontrar patrones no dipper o riser. La confirma-
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ción de la disfunción simpática cardiaca puede realizarse con una gammagrafía 
miocárdica de inervación con 123-I-MIBG. Esta refleja la captación noradrenérgi-
ca neuronal específica, y es un marcador funcional de la integridad y distribución 
de las terminaciones presinápticas postganglionares. Los ítems a valorar en esta 
prueba son la captación visual del trazador (normal/disminuida/ausente), el índice 
de corazón/mediastino precoz y tardío y el aclaramiento cardiaco, de manera que 
se consideran patológicos un aclaramiento cardíaco aumentado y un índice cora-
zón/mediastino tardío disminuido. Los valores de referencia deben establecerse 
en cada centro según sus circunstancias propias.

Respecto al tratamiento, existen medidas no farmacológicas útiles en el control 
de los síntomas de estos pacientes, como el uso de medias elásticas, aumento de 
consumo de líquidos o cafeína en las comidas, comidas frecuentes y de pequeña 
cantidad, etc. En cuanto al tratamiento farmacológico, depende de la clase de los 
síntomas disautonómicos. En la hipotensión ortostática puede ser de utilidad el uso 
de midodrina o fludrocortisona, mientras que en los casos de hipertensión supina 
suelen utilizarse antihipertensivos de vida media corta (por ejemplo, captopril).

No obstante, los fármacos utilizados para el alivio sintomático de la OH empeoran 
la hipetensión vespertina y viceversa, por lo que, dada la frecuente coalescencia 
de estas dos manifestaciones – hipotensión ortostática e hipertensión supina – 
el manejo de la disautonomía suele ser complejo,. En nuestro caso el paciente 
únicamente mejoró (tanto sintomatológicamente como en el control de cifras de 
PA) cuando se introdujo la medicación antihipertensiva por la noche (imagen 2).

Imagen 2
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Como conclusión, destacar la importancia de una minuciosa historia clínica 
para poder realizar un diagnóstico adecuado de síntomas disautonómicos en 
población en riesgo, dado que son un marcador precoz del desarrollo de alfa-
sinucleinopatías. Asimismo, resaltar que los pacientes con enfermedades neu-
rodegenerativas se benefician de una atención médica integral y multidisciplinar 
para el abordaje y manejo de la sintomatología no puramente neurológica que 
presentan estos enfermos.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Entre las causas de hipertensión arterial (HTA) secundaria se incluyen múltiples 
entidades diagnósticas, por lo que un cribado apropiado es fundamental para 
diagnosticar aquellas patologías potencialmente tratables. Presentamos el caso 
de un varón de 36 años, que acudió por fiebre de 38ºC, disnea, dolor torácico 
y crisis hipertensiva, con presión arterial (PA) de 238/130 mmHg. Se descartó 
síndrome aórtico agudo mediante tomografía computarizada. Entre las prue-
bas complementarias solicitadas, se evidenció una neumonía basal izquierda 
y emergencia hipertensiva con retinopatía hipertensiva. Ingresó en planta de 
hospitalización de Medicina Interna para completar estudio de posible causa 
secundaria de hipertensión arterial y para tratamiento antibiótico del proceso 
infeccioso. Ante la sospecha de enfermedad renovascular se solicitó ecografía 
abdominal con Doppler que resultó patológica, completando con angiografía 
renal. Finalmente, se diagnosticó de una rara malformación arteriovenosa renal 
izquierda con hiperaldosteronismo hiperreninémico con fenómenos de adap-
tación de la vasculatura renal, en probable relación a riñón presor de años de 
evolución con lesión de órgano diana: retinopatía y miocardiopatía hipertrófica.

INTRODUCCIÓN
La importancia de nuestro caso clínico radica en conocer las principales situa-
ciones clínicas ante las que sospechar una etiología secundaria de hipertensión 
arterial. Los principales escenarios clínicos, que deben orientarnos a ello, serían 
una edad de comienzo precoz sin historia familiar de HTA ni factores de riesgo 
cardiovascular, una HTA resistente (HTA no controlada con tres fármacos anti-
hipertensivos sinérgicos en dosis adecuadas, uno de ellos diurético), elevación 
aguda de presión arterial en pacientes con presión arterial previa normal o con 
HTA esencial bien controlada, presencia de síntomas o signos que orienten 
a una enfermedad subyacente o HTA acelerada o maligna (retinopatía hiper-
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tensiva grado III o IV de Keith Wagener, respectivamente). En nuestro caso, el 
paciente presentaba varios requisitos para orientar a una etiología secundaria 
responsable del cuadro clínico.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Varón de 36 años de edad procedente de Senegal, residente en España desde ha-
cía 7 años. Sin antecedentes familiares o personales de interés. No intervenciones 
quirúrgicas previas. Sin historia de tóxicos o alergias medicamentosas conocidas.

Acudió al servicio de urgencias por cuadro clínico de 10 días de evolución con-
sistente en tos con expectoración purulenta, esputo hemoptoico autolimitado y 
dolor costal de perfil pleurítico. Asociaba además disnea de carácter progresivo 
hasta instaurarse como disnea a moderados esfuerzos. Negaba otra sintomato-
logía sugerente de insuficiencia cardíaca, palpitaciones o episodios sincopales. 
En la anamnesis guiada, cefalea sin alteraciones visuales o datos de organici-
dad. No destacó otra sintomatología en la anamnesis por órganos y aparatos.

A la exploración física presentaba aceptable estado general aunque se en-
contraba febril (38ºC) y alertaba la presencia de crisis hipertensiva con cifras 
de presión arterial (PA) clínica de hasta 238/130mmHg. La PA en las distin-
tas extremidades fue la siguiente: PA brazo derecho 176/100mmHg, brazo 
izquierdo 184/103mmHg, pierna derecha 215/110mmHg y pierna izquierda 
202/108mmHg con pulsos simétricos entre extremidades. Presentaba frecuen-
cia cardíaca (FC) a 90lpm, frecuencia respiratoria a 26rpm sin trabajo asociado, 
saturación de oxígeno al 97% con aporte en gafas nasales a 1.5lpm. Explora-
ción neurológica sin alteraciones. A la auscultación cardiorrespiratoria presen-
taba tonos rítmicos con soplo sistólico V/VI en foco aórtico, sin irradiación hacia 
carótidas; murmullo vesicular conservado con hipofonesis en base izquierda 
sin semiología de derrame. Abdomen sin masas, estrías ni soplos. Miembros 
inferiores sin edemas ni datos de trombosis venosa.

Ante la sospecha de emergencia hipertensiva se solicitaron las siguientes 
pruebas complementarias. Bioquímica con perfil renal (FG CKD-EPI 115ml/
min/1.73m2) y hepático normal, LDH 349U/ml, hiponatremia leve (Na 130mEq/L) 
y potasio normal (K 3.50mEq/L). Elevación considerable de reactantes de fase 
aguda con PCR 248mg/L (VR 0.0-3.0mg/L) y PCT 3.78ng/mL (VR 0.0-0.5ng/
mL); así como una elevación del BNP de 926pg/mL (VR 1-100pg/mL) con tropo-
ninas seriadas normales. Sedimento de orina con discreta proteinuria y hema-
turia. Coagulación sin alteraciones. El electrocardiograma (ECG) mostraba un 
ritmo sinusal a 73lpm, onda P mitral, segmento PR constante y complejo QRS 
con criterios de Sokolov-Lyon (figura I). La radiografía de tórax posteroanterior 
evidenciaba un índice cardiotorácico aumentado de tamaño, a expensas de ca-
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vidades izquierdas, con mínima obliteración de seno costofrénico izquierdo. Se 
completó el estudio con un fondo de ojo que objetivó en el ojo derecho una dis-
creta sobreelevación de borde nasal de papila, tortuosidad venosa generalizada 
con signo del cruce arteriovenoso grado II; en el ojo izquierdo se apreciaba un 
exudado algodonoso en el borde temporal de la parrilla con arrosariamiento 
venoso generalizado, todo lo anterior compatible con retinopatía grado II-III.

Se realizó una angiotomografía (angioTC) que descartaba síndrome aórtico 
agudo pero se apreciaba una cardiomegalia con marcada hipertrofia ventricular 
izquierda. En el parénquima pulmonar se apreciaba un área de consolidación 
de características alveolares en el lóbulo inferior izquierdo con imágenes de 
broncograma aéreo en su periferia que sugería etiología infecciosa como pri-
mera posibilidad. Existían además pequeñas opacidades pseudonodulares en 
base pulmonar derecha y en porción basal del segmento anterior del LSD. Tras 
la realización del angioTC, el paciente presentó un empeoramiento agudo de la 
función renal (urea de 83mg/dl y creatinina 2.34 mg/dl).

Figura 1

El paciente fue hospitalizado en el Servicio de Medicina Interna con diagnóstico 
de emergencia hipertensiva con lesión de órgano diana: retinopatía hipertensi-
va y sospecha de miocardiopatía hipertrófica; además de un infiltrado pulmonar 
sugerente de neumonía basal izquierda con imágenes pseudonodulares. Se pro-
cedió a realizar una amplia batería de pruebas complementarias, incluidas aque-
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llas para descartar hipertensión arterial secundaria. Hemocultivos, baciloscopia y 
PCR de esputo para micobacterias negativos. Orina de 24 horas con proteinuria 
432mg/g. Estudio de autoinmunidad con ANAS y ANCAS negativos. Inmunoglo-
bulinas y niveles de complemento sin alteraciones. Estudio hormonal: Aldostero-
na 347pg/mL (VR 2.6-24pg/mL), renina 1300ng/ml. ACTH, cortisol, TSH y hormo-
nas periféricas, metanefrinas y normetanefrinas en orina de 24 horas normales.

Se realizó una ecocardioscopia transtorácica que evidenciaba un ventrículo 
izquierdo (VI) con hipertrofia severa concéntrica con función sistólica conser-
vada y un ventrículo derecho (VD) hipertrófico, con contractilidad conservada. 
Además, una insuficiencia aortica moderada por dilatación de raíz aórtica y 
una Aorta ascendente dilatada. Ante la dudosa afectación biventricular se com-
pletó el estudio con resonancia magnética cardíaca objetivando un ventrículo 
izquierdo con diámetros en el límite superior de la normalidad, hipertrofia severa 
circunferencial, de predominio en segmentos medios y apicales, así como de 
los músculos papilares. Una función sistólica global en el límite inferior de la 
normalidad; no se observaron alteraciones de la contractilidad segmentaria. AI 
ligeramente dilatada en su eje superoinferior. Derrame pleuropericárdico ligero 
y dilatación moderada de aorta ascendente.

La función renal mejoró con fluidoterapia y acetilcisteina, en probable relación 
con nefrotoxicidad por contrastes (yodo y gadolinio). La ecografía abdominal 
visualizó un riñón derecho de 11.4cm y un riñón izquierdo de 10cm, ambos con 
ecogenicidad cortical aumentada y sin dilatación del sistema excretor. En la 
exploración Doppler la arteria renal derecha presentaba velocidades pico sis-
tólicas normales, al igual que arterias intrarrenales y tiempos de aceleración; 
la arteria renal izquierda presentaba flujo parvus en arterias intrarrenales. En 
exploración morfológica se apreciaba interrupción o estenosis crítica en tercio 
medio de arteria renal, previa bifurcación o trifurcación con “aliasing”. Se intuía 
la presencia de numerosos vasos pequeños colaterales, igualmente con flujo 
parvus tardus. Dado los resultados obtenidos en la ecografía renal, se revi-
saron las imágenes de la angiotomografía computarizada abdominal, donde 
no se evidenció estenosis renal, sino una maraña vascular en la irrigación del 
riñón izquierdo, posiblemente una malformación vasculorrenal (Figura II). Para 
descartar la existencia de hipertensión de origen vasculorrenal se realizó una 
gammagrafía renal con Tc99, en situación basal y tras estimulación con IECA, 
que resultó ser negativa. Las imágenes del renograma mostraron que ambos 
riñones tenían curvas anómalas. Las curvas de función incluyendo exclusiva-
mente región cortical mostraron un leve retraso en su pico de máxima cap-
tación (dentro de la normalidad) y aplanamiento leve en su fase excretora, la 
funcionalidad presentaba una diferencia que podía considerare normal, siendo 
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del 45,2% y del 54,8% para el riñón izquierdo y derecho respectivamente. No 
se observaron modificaciones significativas (empeoramiento) tras la administra-
ción de IECA por lo que se podía deducir que el test fue negativo. Aunque las 
alteraciones vasculares se encontraban en el riñón izquierdo, la curva de perfu-
sión del riñón derecho resultó, también, ser anómala (Figura III). Todo lo anterior 
impresionaba de una situación crónica con fenómenos de adaptación por parte 
de la vasculatura renal y probable secuestro vascular por la malformación renal. 
Para una correcta definición de la anatomía y como planteamiento de posibili-
dades terapeúticas se practicaron una angiografía renal y un muestreo venoso 
selectivo (MVS) de renina para determinar si existía lateralización, exceso de 
renina, que justificase un comportamiento presor del riñón izquierdo (Figura IV). 
El cateterismo de la arteria renal izquierda evidenció una estenosis significativa 
en el tercio medio de la misma, tras la estenosis se bifurcaba en dos arterias: 
una de pequeño calibre que perfundía el polo superior del RD y una inferior 
que se sumaba a una extensa red de colaterales, irrigada a su vez por la arteria 
lumbar izquierda. El MVS confirmaba la lateralización en vena izquierda con una 
secreción de renina 3 veces superior (265ng/ml) respecto a la obtenida en iliaca 
común y vena renal derecha (78ng/ml).

Previo a plantear intervención de 
dicha malformación se inició y se 
tituló 4 fármacos antihipertensivos, 
uno de ellos diurético (betablo-
queante, IECA, diurético del asa y 
calcioantagonista) sin conseguir 
buen control tensional, por lo que 
finalmente se optó por la realiza-
ción de angioplastia. Tras interven-
ción y retirada progresiva de antihi-
pertensivos se realizó un estudio 
con MAPA (Figura v) con lecturas 
exitosas 51 (80%): Media 24 horas 
121/84mmHg FC 55, PP 37 (CS 
17.6%, CD 64%), media diurna 
123/87mmHg (CS 8% CD 58%), 
media nocturna 117/74mmHg (CS 
40%CD 80%). HTA con aceptable 
control y patrón dipper.

Figura 2
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Figura 3

Figura 4
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Figura 5
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JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Ante un paciente joven, que debuta con elevación brusca de la presión arterial 
y con afectación de órgano diana, hay que descartar etiología secundaria de hi-
pertensión. En nuestro caso, la presencia de imágenes nodulares pulmonares y 
un sedimento activo hicieron sospechar de una vasculitis de gran vaso, pero la 
presencia de una MAVR sin lesiones vasculares en otros territorios hacían poco 
probable un diagnóstico de vasculitis ANCA, Takayasu e incluso de una fibro-
displasia. La presencia de lesión de órgano diana traducía una situación crónica 
de años de evolución con fenómenos adaptativos por parte de la vasculatura 
renal que podrían explicar porqué el renograma no mostraba claramente un 
riñon presor, pero quedó claramente definido con el muestreo venoso. La rele-
vancia de la detección de hipertensión arterial secundaria reside en que es una 
situación potencialmente reversible con tratamiento específico.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Para confirmar el diagnóstico de hipertensión arterial renovascular es necesario 
establecer una relación causal entre la HTA, la caída del flujo sanguíneo renal y la 
estenosis a través de la interpretación de los datos provenientes de los diferentes 
métodos de diagnóstico. Según la información que aportan los diferentes métodos 
de diagnóstico puede lograrse una aproximación a la caracterización funcional, 
anatómica y clínica de la hipertensión arterial renovascular. Estudios que aportan 
datos para la caracterización anatómica: ecografía abdominal, angiorresonancia 
magnética, angiotomografía computarizada helicoidal y angiografía renal, que se 
considera técnica de referencia para el diagnóstico y severidad de la estenosis. Es-
tudios que aportan datos para la caracterización funcional: ultrasonografía Doppler, 
en manos expertas pueden lograr una sensibilidad y especificadad >96%, activi-
dad de renina plasmática basal, una de las pruebas diagnósticas de mayor eficacia 
es la identificación de lateralización de la renina proveniente de la punción de venas 
renales siendo su lateralización hacia el riñón estenótico altamente sugestiva de 
una estenosis hemodinámicamente significativa y de venas renales, y radiorreno-
grama o gammagrafía renal basal y postcaptopril o IECA, que permite inferir la pre-
sencia de estenosis arterial así como determinar la funcionalidad renal en presencia 
de estenosis severa con una sensibilidad del 90% y una especificidad del 91%.

Finalmente, nuestro paciente fue diagnosticado de una malformación arterio-
venosa renal del riñón izquierdo con hiperrenismo asociado como causa de la 
hipertensión arterial, junto a fenómenos de adaptación crónica y lesión de órga-
no diana (miocardiopatía hipertrofica y retinopatía hipertensiva). En el momento 
actual, en tratamiento domiciliario con ramipril 2.5mg cada 12h, labetalol 100mg 
en desayuno, manidipino 10mg en desayuno y cena y furosemida 40mg en desa-
yuno con cifras PA aceptables. Tras valoración del caso en comité multidisciplinar 
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(Cirugía Vascular, Radiología intervencionista, Medicina Nuclear y Medicina Inter-
na) se ha propuesto tratamiento médico a la espera de embolización selectiva.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Las malformaciones arteriovenosas renales (MAVR) es una rara entidad clínica, 
siendo su prevalencia menor del 0.04% aunque su incidencia está in crescendo 
dado el incremento en el empleo de técnicas de diagnóstico por imagen. Fue Va-
rela, en 1923, el primero en describir su existencia(1). El origen de las MAVR pue-
den ser congénito o adquirido, siendo éste último el más frecuente, generalmente 
secundarios a traumatismos o a intervenciones (por ej. tras realización de biopsia 
renal percutánea). Solamente el 30% de los casos tienen un origen congénito(2). 
Característicamente tienen una morfología cirsoide, con nidos tortuosos y múlti-
ples comunicaciones arteriovenosas a nivel segmentario e interlobar. El primer sig-
no de presentación suele ser la hematuria macroscópica aunque a veces pueden 
ser detectadas por episodios de insuficiencia cardíaca de alto gasto o, como en 
nuestro caso, por hipertensión arterial. Éste último caso se deba probablemente 
a la activación del sistema renina-angiotensina resultante de la isquemia distal a 
la malformación arteriovenosa(3). Ante la sospecha de MAVR, la primera prueba a 
solicitar debe de ser la ecografía renal con Doppler, ya que permite la detección de 
alta velocidad de flujo, aunque para confirmar el diagnóstico se debe optar por la 
angiografía, técnica más específica(4), y que además permite plantear las opciones 
terapéuticas correspondientes. La embolización selectiva parece, en la actualidad, 
ser la primera elección de cara al tratamiento. No obstante, la elección terapéutica 
varía según la clínica, el débito de la fístula y los medios disponibles en cada centro. 
El abordaje endovascular es una opción mínimamente invasiva y muy selectiva, y 
con complicaciones poco frecuentes, consiguiéndose así disminuir el tiempo de 
hospitalización y los costes. La cirugía queda reservada para los casos en los que 
el débito de la fístula sea elevado, afectando a grandes vasos (fístulas extrarrenales) 
y para los casos en los que la oclusión percutánea haya fracasado(5).
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CASO CLÍNICO 13 

PACIENTE CON INCIDENTALOMA SUPRARRENAL Y DO-
PAMINA ELEVADA EN ORINA

AUTORES:
(1) ARNÉS GARCÍA, D., (2) Pitto Robles, I., (3) LOBATO CANO, R., (4) Jaén Águila, F.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) Residente de 2º año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada, (2) Residente de 3er año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de las 
Nieves. Granada, (3) Residente de 5º año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen 
de las Nieves. Granada, (4) Especialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de 
las Nieves. Granada

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Se presenta el caso de una mujer de 71 años hipertensa y enferma de Párkin-
son, en tratamiento con levodopa, que es derivada a nuestra consulta por la 
presencia de un incidentaloma suprarrenal con características radiológicas de 
malignidad y dopamina urinaria elevada en el estudio de funcionalidad. Acude a 
consulta para control de su Presión Arterial (PA) e inicio de bloqueo alfa y beta 
previa a la intervención quirúrgica. La ausencia de alteraciones en la captación 
del trazador en el PET-TC con 18F-DOPA sugiere la existencia de un falso po-
sitivo en las catecolaminas urinarias en relación a la toma de medicación anti-
parkinsoniana (levodopa y carbidopa). Finalmente, la Anatomía Patológica de la 
pieza quirúrgica confirma esta presunción diagnóstica.

Palabras claves: Carcinoma suprarrenal, Levo-dopa, Hipertensión arterial

INTRODUCCIÓN
Los incidentalomas suprarrenales tienen una prevalencia estimada en población 
adulta de aproximadamente el 4,5%; esta cifra se eleva hasta el 10% en ancia-
nos. Ante todo incidentaloma suprarrenal, es necesario un estudio radiológico 
que recoja las características morfológicas de la masa suprarrenal orientativas 
de malignidad y/o benignidad. Asimismo, debe realizarse un adecuado estudio 
funcional para confirmar o descartar síndromes hiperfuncionantes asociados al 
incidentaloma como un síndrome de Cushing, un hiperaldosteronismo primario 
o un feocromocitoma. No obstante, deben considerarse diferentes confusores 
que pudieran actuar como falsos positivos tal como se pretende resaltar en este 
caso clínico.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Antecedentes personales: Mujer de 71 años con antecedentes personales de hi-
potiroidismo, hipercolesterolemia e hipertensión arterial (HTA) de más de 10 años 
de evolución. Diagnosticada de enfermedad de Párkinson diagnosticada hace 3 
años. No hábitos tóxicos. Recibe tratamiento diario con 4 comprimidos Sinemet 
Plus (100 mg levodopa y 25 mg carbidopa); 1 comprimido Eutirox (levotiroxina) 
100 mcg; 1 comprimido de Olmesartán 40 mg - Amlodipino 5 mg - Hidroclorotia-
zida 12,5 mg; 1 comprimido Nevibolol 5 mg y 1 comprimido Pitavastatina 2 mg.

Motivo de consulta: Incidentaloma suprarrenal. La paciente es seguida en Clí-
nica Privada por referir molestias abdominales inespecíficas; se solicita estudio 
de imagen mediante un TAC, donde se visualiza masa solida heterogénea en 
glándula suprarrenal derecha de dimensiones 33x45x55 mm. La RM caracteriza 
mejor dicha masa, siendo hipointensa en T1, heterogénea tras administración 
de contraste y con áreas hiperpactantes en fase arterial, lo que sugiere malig-
nidad. El estudio funcional arrojó unas cifras de dopamina en orina de 9811 
µg/24h (65 – 450). Tras ser derivada a Cirugía General de nuestro hospital y ante 
la sospecha de feocromocitoma productor de dopamina, se remite a nuestra 
Unidad de Hipertensión y Riesgo Vascular para control de sus cifras de PA 
(asociaba gran variabilidad clínica de su PA) y para preparación previa a la inter-
vención de un supuesto feocromocitoma. Se suspendió nevibolol y olmesartán 
y se inició bloqueo alfa con doxasozina previo al bloqueo con betabloqueantes.

Exploración física: Anodina. La presión arterial en el momento de la consulta es 
de 124/76 mmHg y la frecuencia cardíaca de 79 lpm.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL:

Ante un incidentaloma suprarrenal, deben plantearse principalmente, de ma-
yor a menor frecuencia, las siguientes entidades diagnósticas: adenoma (80%), 
carcinoma (8%), feocromocitoma (7%) y metástasis (5%)(1). Además, un 15% 
de incidentalomas asocian síndrome hiperfuncionante (catecolaminérgico, sín-
drome Cushing, aldosteronismo primario). Basándonos en este diagnóstico di-
ferencial, se piden las siguientes pruebas:

•	Analítica general, con perfil hepático, tirotropina, hemograma e iones que no 
muestran alteraciones.

•	Se solicita corticotropina, cortisol plasmático y urinario, dehidroepiandros-
terona y test de supresión con 1 mg dexametasona que resultan normales.
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•	Se miden los niveles de renina y aldosterona plasmáticas que arrojan valores 
normales.

•	El análisis de catecolaminas, metanefrinas y derivados en orina de 24 horas 
muestra las siguientes alteraciones: dopamina 3224 µg/g (0 – 660), metoxi-
tiramina 4013 µg/g (143 – 600), ácido homovalínico 19,2 mg/g (2 – 8). Sin 
embargo, se solicitan las cifras de catecolaminas y cormogranina plasmáti-
cas que resultan ser normales. Ante estos resultados y con dudas sobre la 
posibilidad de feocromocitoma productor de dopamina, se solicita PET-TC 
de cuerpo entero con 18F-DOPA que muestra una captación fisiológica del 
trazador (imagen 1).

Imagen 1

JUICIO CLÍNICO:
Masa suprarrenal derecha sugerente de neoplasia primaria con niveles urina-
rios aumentados de dopamina y sus metabolitos. Probable falso positivo en 
paciente que recibe tratamiento con levodopa y carbidopa al presentar niveles 
plasmáticos normales y ausencia de captación en el PET-TC con DOPA.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Aunque se albergan dudas acerca del diagnóstico de feocromocitoma, las ca-
racterísticas radiológicas sugerentes de malignidad así como el tamaño de la 
masa (> 4 cm) obligan a su extirpación quirúrgica. Si bien las pruebas com-
plementarias anteriormente referidas acerca el diagnóstico a un posible falso 
positivo en dopamina urinaria por la toma de levo-dopa más que a un feocro-
mocitoma productor de dopamina, se opta por continuar con el bloqueo alfa y 
beta previo a la cirugía. Se introduce en primer lugar Doxasozina (4 mg / 12 h) 
y, posteriormente, Bisoprolol (1,25 mg / 12 h).

Los cambios en la medicación antihipertensiva dan lugar a crisis hipertensivas 
ocasionales, que se corrigen reajustando la dosis de los fármacos y haciendo 
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uso de IECAs, antagonistas del calcio y diuréticos del asa. En este contexto, 
se solicita MAPA que muestra los siguientes resultados: PA 24 horas 144/72 
mmHg y FC 62 lpm; PA diurna 148/75 mmHg y FC 62 lpm; patrón dipper. La 
paciente afronta la cirugía con la siguiente medicación antihipertensiva diaria: 1 
comprimido de Olmesartán 20 mg – Amlodipino 5 mg – Hidroclorotiazida 12,5 
mg ; 1 comprimido de Amlodipino 5 mg; 2 comprimidos de Doxasozina 4 mg y 
½ comprimido de Bisoprolol 2,5 mg.

Se practica adrenalectomía derecha laparoscópica, que transcurre sin inciden-
cias. El estudio anatomopatológico de la pieza quirúrgica informa de neoplasia 
adrenal cortical de potencial maligno incierto (se describe una neoplasia encap-
sulada, con células claras en proporción menor 25%, índice mitótico < 5% / 50 
CGA, sin mitosis atípicas, sin invasión vascular pero con invasión capsular). Se 
decide seguimiento clínico estrecho en consulta.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El carcinoma suprarrenal es un tumor raro, con una distribución bimodal , siendo 
más frecuente en la primera y, sobre todo, quinta década de la vida. Aunque pue-
de asociarse a síndromes hereditarios como Li-Fraumeni, Beckwith-Wiedemann 
o síndrome de Neoplasia Endocrina Múltiple tipo 1, la mayoría son esporádicos. 
Son tres los principales escenarios clínicos con los que puede manifestarse el 
carcinoma suprarrenal. Entre el 40 y el 60% de los pacientes presentan síntomas 
y signos relacionados con la hipersecreción hormonal (el más frecuente de ellos, 
el hipercortisolismo). Otro tercio muestra síntomas derivados del crecimiento tu-
moral como masa o dolor abdominal o saciedad precoz. Aproximadamente entre 
el 20 y el 30% de los carcinomas suprarrenales son pauci o asintomáticos, detec-
tándose incidentalmente mediante pruebas de imagen(2).

Ante incidentalomas suprarrenales, debe estudiarse la presencia de hipercorti-
solismo, la secreción de catecolaminas y metanefrinas y, en caso de hiperten-
sión o hipokaliemia, la presencia de hiperaldosteronismo. Los feocromocitomas 
son responsables de entre el 5 y el 10% de los incidentalomas suprarrenales 
y en el diagnóstico diferencial con esta entidad, dada la importancia para este 
caso, centraremos las siguientes líneas. A este respecto, no existe una deter-
minación bioquímica ideal para el diagnóstico de feocromocitoma; existiendo 
bastante variabilidad en la validez de las distintas pruebas en los diferentes 
estudios publicados al respecto.

Según una reciente revisión sistemática de Därr et al de 2017 (3), la decisión 
sobre qué test usar está en estrecha relación con el objetivo que se persiga al 
emplear dicho test. Así, si el fin es excluir o descartar la presencia de feocro-
mocitoma, a modo de screening en población con bajo riesgo de padecer esta 
enfermedad, la medición de metanefrinas en orina de 24 horas es una prueba 
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analítica razonable. En cambio, si se persigue confirmar la presencia de feo-
cromocitoma debería emplearse la medición de catecolaminas y metanefrinas 
plasmáticas al ser ésta más específica que la medición urinaria (especificidad 
del 95% frente al 90%). Esta determinación es especialmente útil en pacien-
tes con alto riesgo de padecer feocromocitoma, como aquellos con síndrome 
genético asociado, historia personal o familiar de feocromocitoma o incidenta-
loma con características radiológicas compatibles con feocromocitoma. En la 
práctica clínica, la determinación de catecolaminas y metanefrinas plasmáticas 
no está disponible aún en bastantes centros médicos por lo que la medición 
urinaria está más extendida.

La determinación de catecolaminas y metanefrinas plasmáticas y urinarias está 
condicionada por la técnica de laboratorio; así, el uso de espectrometría de 
masas y la cromatografía líquida por separado y, especialmente, en combina-
ción ofrecen mejores resultados que el uso tradicional del inmunoanálisis (4). 
Asimismo, la medición de catecolaminas plasmáticas también está influida por 
la postura; de forma que esta determinación analítica debe realizarse tras 30 mi-
nutos de reposo en decúbito supino; ya que, de lo contrario, en sedestación o 
bipedestación, la activación simpática produce un aumento catecolaminérgico 
(especialmente de noradrenalina); originando falsos positivos(5). Además, exis-
ten muchos factores preanalíticos que pueden alterar el nivel de catecolaminas 
o metanefrinas como etanol o medicamentos (entre otros, inhibidores selec-
tivos de la recaptación de serotonina, anfetaminas, antidepresivos tricíclicos, 
buspirona, inhibidores de la recaptación de serotonina y noradrenalina, alfa-an-
tihipertensivos, reserpina o mitodrina). Incluso una dieta rica en catecolaminas 
(nueces, frutas o tomates) o tiraminas (vino o queso) pueden elevar los niveles 
de catecolaminas y derivados en plasma y orina(6).

En este sentido, la toma de levo-dopa en pacientes parkinsonianos es la pri-
mera causa farmacológica de dopamina plasmática elevada. Algunos estudios 
realizados han asociado la administración de levodopa con el aumento de la 
excreción urinaria de dopamina, ácido homovalínico, normetadrenalina y me-
tadrenalina(7). Otros autores, más recientemente, y usando la combinación de 
espectrometría de masas y cromatografía líquida, sólo han demostrado signifi-
cación estadística en la elevación de dopamina plasmática y urinaria así como 
sus metabolitos (ácido homovalínico y metoxitiramina)(8).

Si bien es rara la asociación entre ambas entidades, esta circunstancia difi-
culta el diagnóstico diferencial entre feocromocitoma productor de dopamina 
y elevación de dopamina plasmática y urinaria secundarias a la toma de levo-
dopa. Los feocromocitomas productores de dopamina, así como sus derivados 
(metoxitiramina), se han asociado a peor pronóstico, enfermedad a distancia y 
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formas extraabdominales (como el paranganglioma de cabeza y cuello)(9). Ante 
la elevación de dopamina plasmática y/o urinaria en un paciente en tratamiento 
con levo-dopa hay que considerar la probabilidad de que se trate de un falso 
positivo. Si la sospecha de feocromocitoma es alta, es recomendable solicitar 
una prueba de imagen, teniendo más sensibilidad y especificidad el PET-TC 
(bien, con 18F-DOPA o 68Ga-DOTATOC) frente a la gammagrafía con MIBG(4).

Tal como se presenta en este caso, el diagnóstico diferencial del incidentaloma 
suprarrenal es complejo. La biopsia no está aconsejada salvo sospecha fun-
dada de metástasis adrenal en paciente con cáncer primario y sin enfermedad 
metastásica y siempre tras descartar funcionalidad de la masa ya que la pre-
sencia de feocromocitoma contraindica la biopsia. La suprarrenalectomía está 
indicada en caso de funcionalidad (feocromocitoma, hipercortisolismo, hiperal-
dosteronismo), características radiológicas sugerentes de malignidad, masas 
mayores de 4 cm o, en caso de optar por seguimiento, si el diámetro crece más 
de 1 cm durante el seguimiento(1). En el estudio anatomopatológico no siempre 
es fácil diferenciar el adenoma del carcinoma suprarrenal; para esta tarea se 
usa el score de Weiss, según el cual el tumor podrá ser considerado maligno si 
se cumplen tres o más de las siguientes características histopatológicas: gra-
do nuclear alto, número de mitosis > 5/50 CGA, mitosis atípicas, componente 
celular claro > 75%, patrón de crecimiento difuso, necrosis tumoral, invasión 
venosa, de sinusoides o de la cápsula. En nuestro caso, la pieza quirúrgica sólo 
cumplía un criterio por lo que se catalogó como potencial maligno incierto. El 
tratamiento adyuvante con mitotane se reserva para aquellos casos de carcino-
ma suprarrenal con características histológicas de alto riesgo(2).
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CASO CLÍNICO 14

EXPERIENCIA CON INSULINA GLARGINA 300 U/ML EN PA-
CIENTE DE EXTREMO RIESGO CARDIOVASCULAR CON 
NEUMONÍA BILATERAL POR SARS-COV-2

AUTORES:
(1) Camean Castillo, A., (2) Mora Delgado, J., (3) Lojo cruz, c.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) MIR 2º año Medicina interna. Hospital universitario de Jerez de la Frontera. Cádiz., (2) Re-
sidente de 3er año de Medicina Interna. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera. Jerez 
de la Frontera. Cádiz, (3) Especialista en Medicina Interna. Hospital Universitario de Jerez de la 
Frontera. Jerez de la Frontera. Cádiz

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Se presenta el caso de una mujer de 47 años, con múltiples antecedentes fa-
miliares de diabetes mellitus a edad temprana. Fue trasladada a Urgencias por 
disnea. Se realizó PCR para SARS-CoV-2 que fue positiva, radiografía de tórax 
compatible con neumonía bilateral y análisis urgente en el que destacaba hi-
perglucemia (435 mg/dL) y elevación de reactantes de fase aguda. Dados los 
hallazgos, se procedió a su ingreso. A su llegada a planta precisó perfusión de 
insulina. En situación de insuficiencia respiratoria secundaria a la COVID-19, se 
prescribió corticoterapia a dosis elevadas, precisando una reevaluación conti-
nua de la pauta de insulina y dieta, decidiéndose inicio de insulina glargina 300 
U/mL (Gla-300) dado el mal control metabólico previo. Dada la presencia de 
hiporexia, precisó suplementación nutricional oral específica. Se evidenció una 
hemoglobina glicosilada (HbA1c) de 11,7%. Al alta, se mantuvo insulina Gla-
300 en desayuno e insulina rápida en almuerzo, junto a linagliptina, entre otros 
cambios. Se adaptó la insulinización domiciliaria según la corticoterapia. Un 
mes después del alta, su glucemia media en los controles de glucemia capilar 
fue de 148 mg/dL. Este caso ilustra la relevancia de la diabetes mellitus en el 
paciente con COVID-19 y la necesidad de su manejo preciso adaptado a las 
diferentes fases de la enfermedad.

Palabras claves: COVID-19, Síndrome metabólico, Insulina Gla-300

INTRODUCCIÓN

Los estudios observacionales disponibles hasta el momento indican que la hiper-
glucemia, tanto en pacientes con diabetes como no diabéticos conocidos, se aso-
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cia con una mayor morbilidad y mortalidad en pacientes con COVID-19(1). Además, 
la obesidad parece ser un factor de riesgo independiente de enfermedad grave(2).

La hiperglucemia aguda regula al alza la expresión de enzima convertidora de 
angiotensina 2 (ECA2) en las células, lo que podría facilitar la entrada del virus. 
La expresión de ECA2 en las células β pancreáticas puede producir un efecto 
directo sobre su función. Otra observación es el requerimiento desproporciona-
do de insulina, sin saber claramente el papel directo del SARS-CoV-2(3).

Este caso ilustra la relevancia de la diabetes mellitus en el paciente con CO-
VID-19, así como la necesidad de su manejo preciso adaptado a las diferentes 
fases de la enfermedad.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de una mujer de 47 años, sin alergias medicamentosas 
conocidas, con antecedentes familiares de primer grado de diabetes mellitus 
tipo II (padre, madre, varios hermanos y un hijo, todos a edades tempranas, 
sobre los 35-40 años). Negó hábitos tóxicos. Vida sedentaria. Presentó into-
lerancia digestiva a metformina y dulaglutida. Presentó múltiples infecciones 
vulvovaginales tras inicio de empagliflozina.

Fue diagnosticada de diabetes mellitus tipo 2 con 36 años, tras debutar me-
diante cetoacidosis diabética, con péptido C normal, autoinmunidad pancreá-
tica negativa y estudio MODY 3 negativo, amaurosis por retinopatía diabética 
proliferativa y última hemoglobina glicosilada (HbA1c) de 11,7% tres meses 
previo al ingreso. Además, presentaba hipertensión arterial grupo C grado 1, así 
como una dislipemia aterogénica con cifras al diagnóstico de LDL superiores a 
200 mg/d, triglicéridos superiores a 1000 mg/dL y HDL de 15 mg/dL. Sufrió un 
síndrome coronario agudo sin elevación del ST a los 43 años, con enfermedad 
severa de un vaso con revascularización completa. Entre otros antecedentes, 
cabe destacar colitis ulcerosa y asma alérgico extrínseco.

Realizaba tratamiento domiciliario (de dudoso cumplimiento) con insulina glar-
gina 50 UI en cena, fenofibrato 250 mg c/24h, atorvastatina 80 mg/ezetimiba 10 
mg c/24h, bisoprolol 5 mg c/12h, cetirizina 10 mg c/24h, parche de nitrogliceri-
na de 10 mg c/24h, enalapril 20 mg c/24h, furosemida 40 mg c/24h, mesalazina 
2 g c/24h, montelukast 10 mg c/24h, omeprazol 20 mg c/24h, ranolazina 375 
mg c/12h y ácido fólico 10 mg c/24h.

Acudió a Urgencias por artromialgias, fiebre, tos seca, disnea, vómitos y diarrea 
de una semana de evolución, comenzando con dolor torácico punzante, cons-
tante en el tiempo y de intensidad variable en las últimas 24 horas.
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A su llegada a Urgencias presentaba un aceptable estado general, consciente, 
orientada y colaboradora, bien hidratada y perfundida, eupneica en reposo con 
saturación de oxígeno (SatO2) basal del 80%, que con reservorio a 15 litros/mi-
nuto remontó hasta el 97%. Se objetivó una presión arterial de 170/85 mmHg, 
frecuencia cardíaca de 88 latidos por minuto y glucemia capilar de 459 mg/dL. 
Respecto a la exploración, era reseñable la auscultación pulmonar, con roncus 
dispersos y crepitantes húmedos escasos bibasales, además de mínimos ede-
mas con fóvea en miembros inferiores.

En cuanto a las pruebas complementarias de primer nivel, en el análisis urgente 
destacaba, a nivel bioquímico, hiperglucemia (435 mg/dL), insuficiencia renal 
(creatinina 1,39 mg/dL [0,57-1,11]), hiperpotasemia leve (5,4 mEq/L [3,5-5,1]) 
y aumento de reactantes de fase aguda, con proteína C reactiva de 132 mg/L 
(0-5), lactato deshidrogenasa (LDH) de 547 U/L (125-220) y ferritina de 1266 ng/
mL (4,6-204), con procalcitonina normal. En el hemograma se objetivó anemia 
normocítica normocrómica, con hemoglobina de 11,6 g/dL (12-15,6) y linfope-
nia (0,62 x103/µL [0,9-5]). Respecto a la coagulación, sólo destacaba un dímero 
D discretamente elevado (657 ng/mL [0-500]).

Figura 1

En la radiografía simple se observa-
ba una neumonía alveolointersticial 
bilateral de predominio periférico 
(figura 1).

Con dichos hallazgos se cursó in-
greso a cargo de Medicina Interna, 
pendiente de hallazgos microbioló-
gicos.

Radiografía lateral y posteroanterior de tórax al ingreso

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Respecto al desencadenante etiológico de la descompensación aguda de la 
paciente, sin duda, en el contexto de pandemia, la principal sospecha era una 
infección por SARS-CoV-2, dada la historia clínica, patrón radiológico típico, 
así como hallazgos en los análisis propios de la enfermedad. La ausencia de 
procalcitonina elevada reducía la probabilidad de que el proceso fuera de etio-
logía bacteriana(4). Añadido a lo anterior, muy probablemente se sobreponía una 
insuficiencia cardíaca descompensada dada la semiología descrita.
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No se realizó análisis de orina urgente, lo cual hubiera sido pertinente, no sólo 
para descartarlo como foco infeccioso concomitante, sino también para valo-
ración de cuerpos cetónicos y proteinuria en el contexto de hiperglucemia(5).

Por otro lado, nos encontramos con una paciente de extremo riesgo cardio-
vascular, dada la elevada incidencia de enfermedad cardiovascular entre sus 
familiares de primer grado, diabetes mellitus tipo 2 con afectación micro/ma-
croangiopática, hipertensión arterial, dislipemia aterogénica, así como un even-
to cardiovascular a edad temprana(6).

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL

Figura 2

Evolutivo clínico. Del día +1 al +3 estuvo con mascarilla con reservorio. Del día +4 al +5 con mas-
carilla simple. El día +6 con gafas nasales. Del día +7 al alta refleja la saturación de oxígeno basal

A su ingreso, se confirmó infección por SARS-CoV-2 mediante PCR de muestra 
nasofaríngea.

Dado que en la planta de hospitalización persistía con glucemia capilar de 452 
mg/dL y en el área de Urgencias no constaba intento de corrección de dichas 
cifras, se inició perfusión de insulina intravenosa de 100 UI de insulina regular 
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en 100 cc de suero fisiológico según nuestro protocolo hospitalario, logrando 
un mejor control de la hiperglucemia en las siguientes 24 horas.

Dadas las cifras de presión arterial fuera de objetivo, en torno a 150 mmHg de 
sistólica y 85 mmHg de diastólica, se modificó tratamiento antihipertensivo, 
añadiendo losartán 100 mg en desayuno y amlodipino 10 mg en cena, además 
de furosemida intravenosa 20 mg c/12h, con buen control posterior (figura 2).

Se iniciaron bolos de metilprednisolona 250 mg durante 3 días consecutivos dados 
los hallazgos compatibles con síndrome inflamatorio grave secundario a la COVID-19.

Se procedió a su análisis antropométrico, presentando obesidad tipo I (altura 
1,58 m y peso 80 kg, índice de masa corporal de 32 kg/m²).

Tras su estabilización inicial, a las 24 horas del ingreso, se realizó transición 
a pauta de insulinización subcutánea en régimen bolo-basal-corrección, con 
insulina glargina 300 U/mL (Gla-300).

A las 48 horas de ingreso se solicitó análisis de rutina en el que destacaba 
HbA1c 11,7%, colesterol total 287 mg/dL, LDL 125 mg/dL, HDL 17 mg/dL, 
triglicéridos 1175 mg/dL, con apolipoproteínas y lipoproteína (a) normales. El 
despistaje de VIH, VHA, VHB y VHC fue negativo.

Se realizó cribado nutricional sin datos de desnutrición. No obstante, se consi-
deró al paciente en riesgo nutricional. Se complementó su ingesta con suple-
mento hiperproteico específico para hiperglucemia.

Figura 3

Evolutivo del control glucémico
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Se aumentó la dosis de insulina basal junto a insulina asparta previo a las to-
mas, logrando un aceptable control glucémico (figura 3).

Tras completar los bolos de metilprednisolona durante los primeros 3 días, se 
redujo su dosis a 40 mg c/24h durante 4 días más. Al alta, tras ocho días de 
ingreso e impartir una educación diabetológica adecuada, se realizó la concilia-
ción terapéutica correspondiente:

•	Deflazacort 30 mg en pauta descendente, reduciendo a la mitad cada 3 días.

•	Enoxaparina 40 mg c/24h durante dos semanas más.

•	 Insulina Gla-300, 32 UI en desayuno, ajustando cada 4 días según glucemia 
capilar antes del desayuno (si <80 mg/dL o hipoglucemias nocturnas: reducir 
2 UI; si 80-140 mg/dL: mantener dosis; si >141 mg/dL: aumentar 2 UI)

•	 Insulina asparta 6 UI en almuerzo ajustando según glucemia capilar antes del 
almuerzo, con objetivo de glucemia 100 - 130 mg/dL, con aporte adicional 
de insulina asparta, si glucemias fuera de objetivos, por tramos establecidos 
según un factor de sensibilidad de 50 mg/dL. Se instruyó para la administra-
ción de insulina asparta en desayuno si las glucemias antes de almuerzo se 
mantuvieran fuera de objetivos.

•	Se añadió linagliptina 5mg en desayuno.

•	Cuando terminase el tratamiento con deflazacort, se le indicó mantener la in-
sulina Gla-300 y linagliptina, manteniendo o no la insulina asparta del almuerzo 
en función de la glucemia capilar antes de la cena (objetivo 100-130 mg/dL).

•	Se modificó su tratamiento hipolipemiante, prescribiéndose rosuvastatina/
ezetimiba 40 mg/10 mg, fenofibrato 250 mg y ésteres etílicos de los ácidos 
omega 3, 2 gramos en la cena.

•	Se modificó su tratamiento antihipertensivo, prescribiéndose losartán 100 mg 
en desayuno y amlodipino 10 mg en la cena.

Se solicitó exploración oftalmológica ambulatoria así como podológica. Se soli-
citó ecocardiograma transtorácico, objetivándose hipertrofia ventricular izquier-
da con fracción de eyección preservada. Un mes después del alta, su glucemia 
media en los controles de glucemia capilar fue de 148 mg/dL.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Inicialmente cabe destacar que desde Urgencias no se realizó una actuación 
precoz sobre la hiperglucemia grave. Teniendo en cuenta las implicaciones 
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diagnósticas y pronósticas en el contexto de la COVID-19, la actuación en este 
primer paso pudo haber sido mejorable(1).

Durante la hospitalización, el objetivo de control glucémico se fijó entre 140-180 
mg/dL (estándar en paciente hospitalizado con DM no crítico). Si bien, hay pro-
tocolos que contemplan el empleo de pautas subcutáneas de insulina, lo más 
recomendable ante hiperglucemias importantes descompensadas por cortico-
terapia, es el empleo de insulinización intravenosa, al igual que en otros estados 
hiperosmolares. Pensamos que el inicio de perfusión de insulina intravenosa, 
con control de glucemia horaria, fue adecuado en este caso. Teniendo en cuen-
ta los elevados requerimientos de insulina que habitualmente se precisa en esta 
enfermedad, lograríamos una menor variabilidad glucémica y evitaríamos hipo-
glucemias, aunque el uso de recursos fuera sensiblemente mayor(7,8).

No hay datos sobre el régimen más adecuado para pacientes con COVID-19, 
pero la importancia de lograr un buen control glucémico es evidente. Según la 
literatura, un régimen de insulina con componentes basal, prandial y de correc-
ción sería el tratamiento preferido para pacientes hospitalizados con COVID-19 
no críticos con buena ingesta nutricional. El uso prolongado de regímenes de 
insulina de escala variable como único tratamiento de la hiperglucemia está 
firmemente desaconsejado. La transición al régimen bolo basal/corrección en 
nuestro caso fue satisfactorio, alcanzando los objetivos planteados(1,7,8).

Según los algoritmos de diversas sociedades científicas, la insulina Gla-300 está 
dentro de las opciones disponibles como insulina basal. De hecho, su eficacia 
en la mejora del control glucémico y el menor riesgo de hipoglucemias, reflejado 
por ejemplo en el estudio COBALTA, justificó su empleo en esta paciente con 
pésimo control glucémico, logrando una experiencia satisfactoria(9,10).

El uso glucocorticoides puede agravar o precipitar la hiperglucemia en pacientes 
hospitalizados con COVID-19. En la literatura hay disponible experiencia sobre el 
uso insulina NPH por la mañana, además de la pauta de insulina habitual, como 
alternativa. En nuestro caso, se sumó el aumento calculado de la dosis de insulina a 
la dosis total habitual del paciente, considerando el peso corporal junto a la elevada 
dosis y vida media de la corticoterapia, distribuyéndola según la pauta habitual(1,7,8).

A nivel nutricional, los pacientes con COVID-19 presentan requerimientos ener-
géticos y proteicos incrementados. El hecho de padecer enfermedad aguda e 
hiporexia inicial obligó a la suplementación específica los primeros días de su 
estancia para prevenir la desnutrición que, finalmente, no se produjo(1,2).

Al alta se prescribió un régimen de insulina individualizado según las conside-
raciones descritas sobre la corticoterapia. Se ajustó el tratamiento en función 
de los objetivos planteados en esta paciente, de extremo riesgo cardiovascular 
(cLDL < 55; HbA1c < 7%; PA < 130/80mmHg).
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En definitiva, la diabetes mellitus presenta un nexo estrecho con la COVID-19 
que exige un manejo preciso específico. Las glucemias extremas y una elevada 
variabilidad glucémica pueden conducir a una evolución clínica tórpida. La in-
sulina continúa siendo el tratamiento más apropiado para controlar eficazmente 
la glucemia en el entorno hospitalario en la COVID-19, siendo la insulina Gla-
300 una opción válida, eficaz y segura para dicho fin.
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CASO CLÍNICO 15 

UNA PACIENTE JOVEN CON EDEMA AGUDO DE PULMÓN
AUTORES:
(1) Navarro Rodríguez, J., (2) Escalona Rodríguez, S., (3) Mendoza, M., (4) Martín Villén, L.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) Médico Residente. Cuidados Intensivos. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla., (2) 
Clinical Fellow in Critical Care Unit. Harefield Hospital. Harefield. UK, (3) Residente de 4º año de 
Medicina Intensiva. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (4) Especialista en Medicina 
Intensiva. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de una mujer de 23 años, de origen dominicano, sin an-
tecedentes relevantes, que consulta en Urgencias por disnea y anuria, consta-
tándose cifras de tensión arterial de 240/140 mmHg. En el área de Urgencias 
se inicia nitroglicerina sin conseguir un adecuado control tensional. Por este 
motivo la paciente ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI). Durante 
las primeras horas, empeoramiento de la situación respiratoria con necesidad 
de intubación orotraqueal. En las pruebas diagnósticas realizadas, destaca el 
deterioro de la función renal y una elevación significativa de troponinas. La eco-
grafía transtorácica (ETT) evidencia datos de disfunción ventricular izquierda, y 
un fondo de ojo urgente sugiere la presencia de una retinopatía grado IV. El aná-
lisis de estas pruebas nos orienta hacia un cuadro hipertensión arterial maligna 
o hipertensión con disfunción multiorgánica (HTA-MOD). Durante la estancia 
en UCI, la paciente precisa soporte con terapia de reemplazo renal continua 
(TRRC) y tratamiento con clevidipino para control tensional. La evolución fue 
favorable tras el inicio del tratamiento, pudiendo ser extubada con éxito. Se ini-
cia tratamiento antihipertensivo oral que consigue adecuadas cifras de tensión 
arterial. Tras una semana de ingreso, la paciente es dada de alta a la planta, 
y posteriormente al domicilio. La paciente precisa seguimiento ambulatorio y 
sesiones de hemodiálisis intermitente siendo incluida en lista de espera de tras-
plante renal.

Palabras claves: Hipertensión arterial maligna, hipertensión con daño multiorgáni-
co y nefroesclerosis hipertensiva.

INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial maligna (HTAM) es la forma más grave de hiperten-
sión arterial1. Presenta una incidencia de 2.6 (+/-0.9) por cada 100.000 habi-
tantes, siendo en personas de raza negra más prevalente, grave y con mayor 
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tasa de fracaso renal asociado2,3. Clásicamente, el diagnóstico de HTAM se 
basaba en la asociación de cifras elevadas de presión arterial acompañada 
de retinopatía hipertensiva grado IV. Dado que actualmente disponemos de 
herramientas diagnósticas más precisas que ayudan a valorar la gravedad 
del cuadro de forma más rápida, se ha planteado la modificación del térmi-
no por el de hipertensión con daño multiorgánico4 (MOD por sus siglas en 
inglés). Este nuevo término considera el daño producido por la HTAM en 
órganos diana como son el corazón, cerebro, riñones (con importante rele-
vancia en su morbimortalidad5) y endotelio (datos de hemólisis secundaria a 
una microangiopatía trombótica)6. Para el diagnóstico de MOD se requiere 
la afectación de tres de éstos órganos7.

A pesar de una mejoría en el manejo de la hipertensión arterial, la prevalencia 
de esta entidad no ha descendido9, aunque sí lo ha hecho la morbimortalidad 
asociada. La importancia radica en su gravedad, siendo fundamental un mane-
jo precoz y eficaz para mejorar su pronóstico, llegando a conseguir una super-
vivencia a los 5 años del 90% con tratamiento adecuado2, mientras que sin él 
era de apenas el 20% hace 30 años según las publicaciones más relevantes10.

El caso que presentamos es un claro ejemplo de la importancia de la visión in-
tegral del paciente, valorando de manera individual las afectaciones orgánicas 
derivadas de esta entidad. El ingreso en UCI de estos pacientes permite un 
abordaje rápido para control de las cifras tensionales con vigilancia estrecha, 
así como soporte de otros órganos, en caso de precisarlo.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Antecedentes personales

Mujer de 23 años, de origen dominicano y raza negra, residente en Madrid. 
Fumadora importante de tabaco y cannabis así como abuso de alcohol desde 
los 14-15 años. No antecedentes de hipertensión ni otros de interés. Sin trata-
miento farmacológico domiciliario.

Enfermedad actual

La paciente acude a Urgencias por disnea de 3 días de evolución sin fiebre ni 
otra sintomatología asociada, siendo dada de alta con tratamiento broncodila-
tador. A las 24 horas, consulta de nuevo en Urgencias por empeoramiento del 
estado general, aumento de la disnea y anuria, constatándose cifras de tensión 
arterial de 240/140 mmHg. Ingresa en el área de observación donde sufre un 
rápido deterioro respiratorio, con mal control tensional a pesar de nitroglicerina 
en perfusión continua, por lo que ingresa en UCI.
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Exploración

A la exploración en UCI, la paciente presenta signos de encefalopatía hiperten-
siva y disnea importante, con uso de musculatura accesoria. A la auscultación, 
crepitantes en todos los campos pulmonares y un ritmo de galope en el foco 
cardiaco. En la radiografía de tórax se evidencia un infiltrado bilateral con pa-
trón en “alas de mariposa”.

Se realiza una gasometría arterial constatándose insuficiencia respiratoria hi-
poxémica grave así como datos de agotamiento, decidiéndose intubación oro-
traqueal y conexión a ventilación mecánica invasiva.

Pruebas complementarias:

•	ECG: Ritmo sinusal a 130 lpm con signos de hipertrofia ventricular izquierda.

•	Gasometría venosa al ingreso: Acidosis metabólica, pH 7.21, pCO2 37.9mmHg, 
HCO3 15.1mmol/l. Hb 12.8g/dl. Iones en rango. Láctico: 0.8mmol/l.

•	Analítica al ingreso: Cifras de creatinina hasta 15,3 mg/dL, elevación de tro-
poninas (152 ng/L) y NT- ProBNP (83.700 pg/mL). Hemograma normal.

•	Evolución analítica: Disminución de cifras de creatinina hasta mantener basa-
les en torno a 6 mg/dL (terapia de remplazo renal). NT-ProBNP con normali-
zación posterior. Troponina con pico en 181 ng/L.

•	ETT al ingreso (Figura 1): Ventrículo izquierdo (VI) no dilatado con hipertrofia 
concéntrica (14 mm), e hipoquinesia global. Fracción de eyección del VI del 
30%, con altas presiones de llenado diastólico. Insuficiencia aórtica ligera. 
Función de ventrículo derecho conservada, insuficiencia tricuspídea con es-
timación de presiones arteriales pulmonares medias (PAPm) en torno a 25 
mmHg (hipertensión pulmonar ligera). Vena cava inferior no dilatada.

•	ETT al alta: Ligera mejoría de FEVI de hasta un 47% con un patrón restrictivo 
y aumento de presiones telediastólicas. Persisten datos sugestivos de hiper-
tensión pulmonar ligera.

•	 Inmunología ANA Negativos., ANCA negativos, AntiMBG 4.4 (normal).

•	Serologías: Hepatitis C IgG, HBsAg, Anti HBs IgG, Anti HBc IgG, VIH 1+2, 
todos negativos.

•	Fondo de ojo: Retinopatía hipertensiva con hemorragias retinianas, abundan-
tes exudados, que sugieren una retinopatía hipertensiva de larga evolución 
(exudados duros) agudizada (exudados algodonosos).
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•	Tomografía computerizada (TC) de tórax: Hipertrofia del VI. Consolidaciones 
difusas bilaterales en ambos lóbulos inferiores y superiores con broncograma 
aéreo y áreas en vidrio deslustrado. Moderado derrame pleural bilateral. Todo 
ello en probable relación con edema agudo de pulmón.

•	Ecografía de abdomen: Atrofia renal bilateral moderada, el derecho de 8 cm 
e izquierdo de 9 cm. Marcada pérdida de la diferenciación corticomedular. 
Hallazgos compatibles con nefropatía médica.

•	Frotis normal, sin esquistocitos.

•	Perfiles: Ac úrico 6.2 mg/dl, perfil hepático normal. Perfil lipídico normal ex-
cepto hipertrigliceridemia 222 mg/dl.

•	Proteinograma Albúmina 2.2 g/dl, IgG 619 mg/dl, IgA 80.6 mg/dl, IgM 199 
mg/dl, Índice K/L 1.23, Complemento normal. PTH elevada de 431 pg/mL

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Diagnóstico diferencial:

•	Estenosis bilateral de arterias renales.

•	Patología glomerular (Lupus eritematoso sistémico, vasculitis, nefropatía IgA)

•	Enfermedad de Fabry.

Diagnóstico más probable:

•	 Hipertensión arterial primaria con insuficiencia cardiaca y daño renal secundario.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
A las pocas horas de ingreso en UCI, dada la situación hemodinámica de la 
paciente y los signos ecocardiográficos de disfunción cardiaca se decide colo-
cación de monitorización continua de las presiones arteriales pulmonares me-
diante un catéter de Swanz-Ganz, con datos de hipertensión pulmonar leve, así 
como TRRC debido al daño renal anúrico y signos congestivos. Pasadas 24 ho-
ras en UCI, se consigue adecuado control de la tensión arterial con clevidipino. 
A los 2 días de estancia en nuestra Unidad, se inicia tratamiento antihiperten-
sivo por sonda nasogástrica con amlodipino y doxazosina, permitiendo reducir 
dosis de clevidipino hasta retirada del mismo.

Durante el cuarto día en UCI, aparece un cuadro febril con elevación de reac-
tantes de fase aguda. En la radiografía de tórax se evidencia una condensación 
en lóbulo inferior derecho pulmonar sugestiva de neumonía asociada a ventila-
ción mecánica precoz. Dada la ausencia de aislamientos microbiológicos en el 
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broncoaspirado, se completa una pauta de tratamiento antibiótico empírico con 
buena evolución de la paciente. En los días siguientes, la estabilidad clínica de la 
paciente permite comenzar con la retirada progresiva de la sedoanalgesia para 
progresar con el destete. De manera exitosa, al quinto día de ingreso, la paciente 
es extubada. Correcto control tensional con amlodipino, doxazosina y carvedilol 
por vía oral, iniciándose sesiones de hemodiálisis intermitente. Finalmente, tras 8 
días de hospitalización en UCI, la paciente es trasladada a la planta de Nefrología.

En cuanto al estudio etiológico realizado, las pruebas diagnósticas nos orientan 
a un cuadro de hipertensión arterial crónica. Los signos de hipertrofia ventri-
cular izquierda concéntrica ya en fase de dilatación y con datos de disfunción 
sistólica y diastólica apoyan la cronicidad del cuadro. Tanto la ecografía renal 
como la TC de abdomen muestran una atrofia renal bilateral con marcada pér-
dida de la diferenciación corticomedular e hiperecogenicidad cortical, signos de 
una nefropatía médica crónica. Respecto al fondo de ojo, signos de retinopatía 
hipertensiva de larga evolución con presencia de exudados duros, apreciándo-
se hemorragias retinianas y exudados algodonosos sugestivos de una agudiza-
ción de la patología basal.

Dada la clínica, exploración física de la paciente y los resultados de las pruebas, 
se orienta hacia reagudización de un cuadro de hipertensión arterial crónico aso-
ciada a disfunción multiorgánica con desarrollo de una enfermedad renal crónica 
estadio V instaurada, probablemente como nefroesclerosis hipertensiva.

Al alta al domicilio, la paciente precisa para el adecuado control de la tensión 
arterial tomar hasta cuatro antihipertensivos orales (ramipril, carvedilol, manidi-
pino y doxazosina). Requiere además seguimiento ambulatorio por el servicio 
de Nefrología. Se encuentra actualmente en programa de hemodiálisis intermi-
tente y ha completado el estudio para someterse a un trasplante renal. En la 
actualidad la paciente se encuentra en la lista de espera para trasplante renal.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El término clásico de hipertensión arterial maligna o hipertensión maligna ace-
lerada constituye la forma más grave de hipertensión. Su incidencia ha perma-
necido estable a lo largo de los últimos años, aunque la mortalidad y pronóstico 
han mejorado tras la introducción de la terapia antihipertensiva. A pesar de ello, 
la progresión a enfermedad renal terminal y la asociación con complicaciones 
cardiovasculares continúa siendo elevada.

El diagnóstico de esta entidad se basa en la asociación de una elevación grave 
de la presión arterial (>180/110 mmHg) con retinopatía estadío III o IV de Keith 
y Wagener. Recientemente se ha propuesto que la hipertensión maligna con 
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retinopatía sea simplemente una de las múltiples presentaciones posibles de la 
hipertensión aguda con daño multiorgánico. Se ha observado que el grado de 
afectación de distintos órganos diana como el cerebro, riñones y corazón, es el 
factor que determinará en gran medida el pronóstico, aún más que el valor de 
presión arterial en sí mismo. De este modo, con el objetivo de mejorar el diag-
nóstico y pronóstico de esta patología, se ha propuesto un nuevo concepto: 
hipertensión con daño multiórgano (HTA-MOD). Según esta última definición 
presentada en la Guía Europea del manejo de la hipertensión arterial de 2018, 
no sería imprescindible la presencia de retinopatía hipertensiva severa, y debe 
incluirse un mínimo de tres órganos diana afectados (cerebro, riñón, corazón y 
endotelio o microangiopatía trombótica).

La insuficiencia renal constituye una causa importante de morbimortalidad en 
estos pacientes. Hasta un 10-35% de éstos requerirán diálisis, como ocurre 
en el caso, o incluso trasplante renal. Característicamente, los niveles de po-
tasio permanecen normales o bajos debido al hiperaldosteronismo secundario 
a la activación del eje renina-angiotensina. Será esencial realizar una ecografía 
doppler renal como examen de screening de primera línea para descartar este-
nosis de arterias renales como posible etiología del cuadro.

Entre las pruebas complementarias disponibles para la evaluación cardíaca en-
contramos el electrocardiograma, con datos de hipertrofia ventricular izquierda, 
la ETT con una función sistólica deprimida y un aumento de la masa del ventrí-
culo izquierdo.

En cuanto a la afectación cerebral secundaria a la hipertensión puede expresarse 
de múltiples formas, desde hiperintensidades en la sustancia blanca hasta infar-
tos cerebrales y el conocido como síndrome de encefalopatía posterior reversible.

La inclusión de este nuevo concepto de HTA-MOD será fundamental para mejo-
rar la estratificación del riesgo cardiovascular, habitualmente evaluado median-
te el sistema SCORE (Systematic Coronary Risk Evaluation) Figura 2. Adquiere 
especial relevancia su inclusión en la estratificación del riesgo en pacientes jó-
venes y de mediana edad con hipertensión, que habitualmente son clasificados 
erróneamente como de bajo riesgo al utilizar el sistema SCORE. La afectación 
de varios órganos los identificaría como pacientes con moderado-alto riesgo 
de eventos cardiovasculares. De esta manera, se podrá adecuar el abordaje y 
tratamiento según la gravedad que les corresponde.

La supervivencia de estos pacientes ha mejorado considerablemente con la 
introducción del tratamiento hipertensivo, además de un diagnóstico cada vez 
más precoz y la mayor disponibilidad de técnicas como la hemodiálisis y el 
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trasplante renal. Será fundamental el inicio del tratamiento con inhibidores del 
eje renina-angiotensina lo más precozmente.

El caso clínico que presentamos, marcado por hipertensión maligna con insufi-
ciencia renal asociada, supuso un desafío diagnóstico. En este caso se resalta 
por un lado la dificultad para diferenciar entre hipertensión primaria y secundaria 
en situaciones de hipertensión maligna. Por otro lado, subrayamos la importancia 
de descartar la afectación orgánica ante una situación de hipertensión maligna, 
pues su presencia implicaría un cambio en la estratificación del riesgo cardio-
vascular así como en el manejo terapéutico. Como hemos podido ver, es muy 
importante realizar una evaluación completa del paciente ante una emergencia hi-
pertensiva, y no solo centrarnos en el control tensional. El reconocimiento precoz 
de disfunción multiorgánica nos permitió dar soporte de forma rápida, aplicando 
un plan terapéutico agresivo y precoz para mejorar el infausto pronóstico inicial.

La hipertensión MOD se asocia con una mortalidad de hasta el 80% a los dos 
años sin tratamiento. Como hemos expuesto, una evaluación rápida y global de 
posibles datos de afectación neurológica, cardíaca, renal o de pequeño vaso, per-
mite adecuar el tratamiento y mejorar en definitiva el pronóstico y supervivencia de 
estos pacientes. La detección de fracaso multiorgánico puede hacerse de forma 
relativamente sencilla a pie de cama usando criterios como hipertensión arterial 
sintomática, insuficiencia renal aguda con hipokalemia, datos de hipertrofia ventri-
cular izquierda en ECG, hemólisis y datos de retinopatía severa en el fondo de ojo.
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CASO CLÍNICO 16

MUJER DE 70 AÑOS CON HIPERTENSIÓN ARTERIAL DE 
DIFICIL CONTROL E HIPERCALCEMIA.

AUTORES:
(1) Díaz Gómez, L., (2) Hernández García, E., (3) Naranjo Gallego, F., (2) Mañero Rodríguez, C.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) Medico residente 4º año. Hospital Universitario San Cecilio. Granada, (2) Especialista en 
Nefrología. Hospital Universitario San Cecilio. Granada, (3) Residente de 3er año de Medicina 
Familiar y Comunitaria. Centro de Salud Zaidín Sur. Granada

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de una mujer de 70 años sin antecedentes personales de 
interés que acudió a urgencias por cifras tensionales elevadas de novo así como 
síndrome constitucional con pérdida de 10 kg en las últimas semanas y disminu-
ción del ritmo de diuresis. En la exploración se detectaron cifras tensionales de 
180/100 mmHg, auscultación pulmonar normal y edemas con fóvea en miembros 
inferiores. En analítica se objetivó hemoglobina (Hb) 6g/L, creatinina (Cr) 12.3mg/
dl, hipercalcemia y acidosis metabólica. En el sedimento de orina: hematuria y 
proteinuria de 6 g/g (proteína/creatinina). La radiografía de tórax no mostró alte-
raciones significativas y la ecografía renal fue normal.

La paciente ingresó a cargo de nefrología, con juicio clínico inicial de hiperten-
sión (HTA) secundaria a fallo renal agudo oligúrico. La tríada anemia, fracaso 
renal agudo e hipercalcemia junto con el síndrome constitucional orientaron 
hacía una posible disproteinemia.

En el proteinograma se observó pico monoclonal de inmunoglobulina (Ig) G 
Kappa con elevación de cadenas ligeras (CCLL) kappa. Se realizó una pun-
ción- aspiración de médula ósea (PAMO) que confirmó la infiltración masiva de 
células plasmáticas en médula ósea (MO). Se practicó biopsia renal que puso 
de manifiesto nefropatía por cilindros. Fue necesaria la realización de 20 sesio-
nes de hemodiálisis (HD) con filtros high cut off (HCO) e inicio de tratamiento 
quimioterápico con bortezomib y dexametasona.

La evolución posterior fue favorable, recuperando parcialmente función renal y 
diuresis, con buena respuesta al tratamiento quimioterápico, y tensión arterial 
controlada con losartán 50mg/24h y manidipino 10mg/24h.

Palabras claves: Hipertensión secundaria, gammapatía monoclonal, síndrome 
nefrítico.
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INTRODUCCIÓN
Las gammapatías monoclonales (GM) engloban un conjunto de enfermedades 
que se caracterizan por la proliferación de un clon de linfocitos B o células plas-
máticas segregando una inmunoglobulina monoclonal o uno de sus compo-
nentes (cadenas ligeras o pesadas), con capacidad para depositarse y producir 
daño a nivel renal (glomerular, tubular, intersticial o vascular)(1). 

La afectación renal es frecuente en el mieloma sintomático (menos en el mielo-
ma quiescente o gammapatía de significado incierto) y el mecanismo patogéni-
co principal de la nefropatía asociada al mieloma es la precipitación intratubular 
de proteínas monoclonales («nefropatía por cilindros»)(2,3), produciendo de esta 
forma un síndrome nefrítico con proteinuria, hematuria, oligoanuria y en conse-
cuencia elevación de la tensión arterial de causa secundaria.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Motivo de consulta

Aparición de novo de elevadas cifras tensionales con difícil control.

Antecedentes personales

Sin antecedentes personales de interés y sin factores de riesgo cardiovascula-
res. No hábitos tóxicos. No alergias medicamentosas conocidas.

Enfermedad actual

Mujer de 70 años que acude al servicio de urgencias por cifras tensionales ele-
vadas, asociando astenia, síndrome constitucional con pérdida de peso de 10 
kg en las últimas semanas y disminución del ritmo de diuresis.

Exploración física

TA 180/100 mmHg, FC 90 lpm, SatO2 basal 98%. Aceptable estado general, 
palidez cutáneo-mucosa. Auscultación cardiopulmonar: tonos rítmicos sin so-
plos, murmullo conservado, sin extrarruidos. Abdomen anodino. Edemas con 
fóvea en miembros inferiores, sin signos de trombosis. No organomegalias, no 
adenopatías, no lesiones en piel.

Pruebas complementarias:

•	Electrocardiograma al ingreso: ritmo sinusal a 81 lpm sin alteraciones en la 
repolarización, QRS estrecho. No signos de bloqueo. Segmento ST normal.

•	Radiografía tórax al ingreso: sin hallazgos reseñables.
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•	 Analítica general: Hb 6 g/l; 7050 mm3 leucocitos y 230.000 mm3 plaquetas, glu-
cosa 79 mg/dL; Urea 235 mg/dL; Cr 12.3 mg/dL (función renal previa normal); 
Proteínas totales 7.7 mg/dL; Albúmina 3.1 mg/dL; Bilirrubina total 1 mg /dl, GGT 
30 U/l; Sodio 136 mEq/l; Potasio 5.30 mEq/l; Cloro 99 mEq/l; Calcio 11 mg/dL; 
fósforo 7,3 mg/dL; hormona paratiroidea (PTH) 100 pg/mL; hierro 65; índice de 
saturación de transferrina (IST) 27%. Hormona tiroidea (TSH) 1,2 mUI/L. Autoin-
munidad incluyendo ANA, ANCAS, anti PLA2R: negativa. Complemento normal. 
Serología viral negativa. Inmunoglobulinas (Igs): Ig A 29, Ig G 2496 e IgM < 20.

•	Proteinograma e inmunofijación: pico monoclonal IgG-kappa 2.52 g/dL 
(31.55%). B-2 microglobulina 47.31 mg/L. CCLL Kappa 11028 mg/L, CCLL 
lambda 13.05 mg/L y cociente Kappa/lambda 845.

•	Orina aislada: hematíes +++, proteínas ++++.

•	Orina 24h:

-	>Excreción proteínas 6 gr/24h, con 300 mg/24h de albúmina.

-	>Proteinuria de Bence Jones: positiva tras inmunofijación en orina de 24 
horas. Se observa una banda monoclonal cadena ligera Kappa. >Proteino-
grama orina 24h: proteinuria debida a gammapatía monoclonal con compo-
nente M de 152.74 mg/dL.

•	Radiografía de cráneo: sin lesiones óseas evidentes.

•	Ecografía abdominal: hallazgos ecográficos compatibles con nefropatía mé-
dica por aumento de la ecogenicidad del parénquima renal.

•	PET- TAC: no se aprecian focos hipermetabólicos sugerentes de afectación 
tumoral macroscópica de tipo mielomatoso en el momento actual.

•	Ecocardiografía: Aurícula normales. Ventrículo izquierdo con dimensiones 
normales, con FE normal.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Juicio clínico

Hipertensión arterial secundaria a fracaso renal agudo por nefropatía por cilindros.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
En el caso descrito existía alto índice de sospecha de HTA secundaria(4) por 
enfermedad sistémica (disproteinemia): anemización, hipercalcemia, síndrome 
constitucional, elevación proteínas totales, así como fracaso renal agudo. Este 
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último a su vez ocasionando hiperpotasemia, acidosis metabólica y oligoanuria 
con la consiguiente elevación de la tensión arterial.

Como diagnóstico diferencial de la HTA secundaria se estableció:

•	Enfermedad renal parenquimatosa: La normalidad de la ecografía abdominal 
descartó nefropatía de origen obstructivo y al no existir asimetría, atrofia renal 
o soplo abdominal no sugería afectación renovascular. Tampoco sería factible 
un origen prerrenal por pérdidas o depleción de volumen ya que la paciente 
no lo describe en la anamnesis y en la analítica no tenía criterios de prerrena-
lidad. La nefropatía diabética es la causa más frecuente de enfermedad renal 
crónica (ERC) parenquimatosa, que se descartó ante glucemias normales. 
La normalidad de autoinmunidad y complemento descartaron la posibilidad 
de una enfermedad autoinmune. La nefrotoxicidad por fármacos tampoco se 
barajó como posibilidad, ya que la paciente negó su consumo y las pruebas 
complementarias fueron negativas.

•	Otras causas: perfil tiroideo normal, síndrome de apnea del sueño (paciente 
con índice de masa corporal normal, no roncadora), coartación aórtica (pa-
ciente adulta, sin soplos y sin diferencia de tensión arterial entre miembros 
superiores e inferiores), sin toma reciente de fármacos que pudieran haber 
elevado la tensión. No se solicitaron metanefrinas en orina ni estudio del cor-
tisol dado que no había sospecha clínica inicial en este caso.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Evolucion

La paciente ingresa en nefrología para control de cifras tensionales con cal-
cioantagonista (manidipino 10mg/24h), beta-bloqueantes (bisoprolol 5mg/12h) 
orales además de un diurético (furosemida 20mg/8h) intravenoso, optimización 
del tratamiento médico y medio interno. Se trasfunden tres concentrados de 
hematíes. Tras 24 horas de evolución la paciente continúa en oligoanuria, con 
fracaso renal agudo, hiperpotasemia y acidosis metabólica por lo que se colo-
có catéter femoral derecho y se inició diálisis con filtros high cut off (HD- HCO) 
para facilitar la eliminación del exceso de cadenas ligeras de la sangre. Conjun-
tamente se inició tratamiento quimioterápico con bortezomib y dexametasona 
por parte de hematología, según su pauta. Las imágenes del PET-TAC no de-
mostraron lesiones osteolíticas mielomatosas.

Por nuestra parte se realizó biopsia renal percutánea con el objetivo de cuantifi-
car la afectación renal y la filiación histológica quedando como diagnóstico final 
una nefropatía por cilindros (comúnmente conocido como riñón de mieloma) y 
obstrucción de los túbulos renales por cadena ligera kappa.
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La paciente ha necesitado un total de 20 sesiones de HD–HCO con recupera-
ción parcial de la función renal. Actualmente, presenta filtrado glomerular de 
30 ml/min, cifras de Hb en torno a 10-11 mg/dl con hierro intravenoso (un vial 
semanal) y estimulantes de la eritropoyesis (aranesp 40 mcg semanal) y tensión 
arterial controlada con losartán 50mg/24h y manidipino 10mg/24h. Con respec-
to al tratamiento quimioterápico se encuentra finalizando el 2º ciclo, con vistas 
futuras a someterse a trasplante de MO.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La primera causa de HTA es la esencial o primaria, correspondiendo aproxima-
damente al 90% de los casos. Solo el 10% son por una causa secundaria y por 
lo general de origen renal(4). Es muy importante señalar que la insuficiencia renal 
y la proteinuria ya son factores independientes de riesgo cardiovascular. Se 
sospechará hipertensión arterial secundaria en los siguientes casos(4,5):

•	 Elevación brusca de la presión arterial en pacientes jóvenes menores de 30 años.

•	En mayores de 60 años con HTA resistente al tratamiento y ausencia de an-
tecedentes familiares.

En la paciente descrita, la causa de hipertensión arterial fue secundaria a un 
MM y por consiguiente a la afectación renal. A continuación se hará una breve 
referencia a esta enfermedad.

Figura 1

Las células plasmáticas normales producen Igs, que constan de dos cadenas pesa-
das y dos cadenas ligeras. En el caso del MM, las células plasmáticas neoplásicas 
producen un único tipo de cadena pesada y/o ligera. Este exceso interfiere en el nor-
mal funcionamiento de los riñones al formarse cilindros que obstruyen el túbulo renal, 
compuestos por fragmentos celulares, CCLL y proteína de Tamm-Horsfall (Figura 
1). Además de depositarse en el túbulo, pueden hacerlo en glomérulo e intersticio(3).
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El MM está estrechamente relacionado con un alto riesgo cardiovascular(6,7):

1.	Alta probabilidad de desarrollo de ERC. El deterioro de función renal, la 
proteinuria y la elevación de tensión arterial secundaria, son importantes 
factores de riesgo cardiovasculares.

2.	Hipercalcemia y alargamiento del segmento QT.

3.	Síndrome de hiperviscosidad (accidentes cerebrovasculares).

4.	Anemia

5.	Edad avanzada.

6.	El uso de agentes quimioterápicos en el tratamiento aumentan el riesgo de 
sufrir un evento cardiovascular, por aumento de la incidencia de HTA, trom-
bosis venosa profunda, arritmias cardiacas y en una menor proporción, car-
diotoxicidad directa.

La evaluación de un paciente con alta sospecha de GM es fundamental para 
iniciar de forma precoz tratamiento adecuado, debiendo realizar estudio en san-
gre con bioquímica (función renal, calcio, proteínas totales), hemograma (cifras 
hemoglobina) y proteinograma e inmunofijación además de estudio de orina 
(proteinuria y hematuria) y lesiones óseas mediante pruebas de imagen. La con-
firmación se obtiene con la realización de PAMO (infiltración de células plasmá-
ticas >10% en MO) y/o realización de biopsia renal para estudio histológico(1).

En el tratamiento del MM, además de las medidas generales y el tratamiento 
quimioterápico, podemos realizar HD usando filtros especiales para eliminar 
CCLL de forma mecánica (Figura 2), si estas tienen niveles en sangre > 500 mg/
dl, evitando así su depósito a nivel renal y favoreciendo a una recuperación más 
rápida(8).

Figura 2
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CASO CLÍNICO 17

UN CASO POCO COMÚN DE EMERGENCIA HIPERTENSIVA
AUTORES:
(1) Guerrero Martínez, F., (2) Lobato Cano, R., (3) Jaén Águila, F., (3) Roa Chamorro, R., (3) Gon-
zález Bustos, P., (3) Mediavilla García, J.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) Médico Interno Residente de Medicina Interna. H.U Virgen de las Nieves. Granada, (2) Resi-
dente de 4º año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada, (3) 
Especialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de un varón de 31 años que acude a urgencias por emer-
gencia hipertensiva, junto con un fracaso renal establecido y sedimento uri-
nario patológico. El diagnóstico se orientó como síndrome nefrítico debido a 
glomerulopatía primaria o secundaria, por lo que se realizó de forma precoz 
una biopsia renal. En el estudio histopatológico se objetivaron lesiones crónicas 
graves glomerulares y túbulointersticiales con depósitos predominantes de IgA. 
La Nefropatía por IgA, también conocida como enfermedad de Berger, se trata 
de una enfermedad heterogénea tanto desde el punto de vista clínico como 
histológico, caracterizada por la presencia de depósitos mesangiales de IgA. 
La clínica de presentación es extremadamente variable, pudiendo manifestarse 
desde microhematuria aislada hasta un deterioro agudo de la función renal por 
una glomerulonefritis extracapilar superpuesta. Incialmente se la consideraba 
una entidad de buen poronósitco pero con el paso del tiempo se ha visto que 
un porcentaje no desdeñable de casos evolucionaban a la insuficiencia renal 
crónica. En nuestro caso, aunque es muy poco frecuente, la enfermedad actúo 
en forma de glomerulonefritis rápidamente progresiva, encontrando en el diag-
nóstico lesiones crónicas, lo que hizo imposible tratamiento médico inmuno-
modulador y precisando terapia renal sustitutiva a la espera de tranplante renal.

Palabras claves: Emergencia Hipertensiva. Fracaso renal agudo. Nefropatía IgA. 
Enfermedad de Berger.

INTRODUCCIÓN

La emergencia hipertensiva se define por la presencia de cifras de presión ar-
terial sistólica (PAS) y diastólica (PAS) elevadas, por encima de 180 y 110 a 120 
mmHg respectivamente, con lesión de órgano diana, donde se incluye afecta-
ción del cerebro, retina, corazón, vasos grandes, riñones y anemia microangio-
pática. Es importante en un principio detectar si hay afectación a dichos niveles 
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y realizar una pronta terapia y control de las cifras de presión arterial con fár-
macos antihipertensivos intravenosos. En un segundo momento es importante 
determinar qué factores han sido los implicados en el aumento de la presión 
arterial. El factor más frecuente es la falta de adherencia al tratamiento antihi-
pertensivo, existiendo múltiples causas que se expondrán más detenidamente 
en el apartado de diagnóstico diferencial.

En nuestro caso se objetivó además un fracaso renal y un sedimento patológi-
co, en esta situación se debe realizar una biopsia renal precoz y ser agresivos 
en el inicio de tratamiento médico, tanto antihipertensivo como de la etiopato-
genia sospechada, ya que estas medidas pueden evitar la lesión permanente y 
ulterior desarrollo de enfermedad renal crónica establecida.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Se presenta el caso de un varón de 31 años, sin antecedentes personales de 
interés, que acude al servicio de urgencias por cuadro de 3 semanas de evolu-
ción consistente en malestar general, cefalea holocraneal sin datos de alarma, 
rachas de palpitaciones con medianos esfuerzos, tos seca y algún vómito de 
carácter bilio-alimentario. Durante todo este tiempo asocia hiporexia sin pér-
dida de peso cuantificada, distermia ni sudoración nocturna. En la anamnesis 
dirigida el paciente niega, alteraciones de la visión, dolor torácico o sintoma-
tología cardinal de insuficiencia cardíaca, disnea, dolor abdominal o alteración 
del hábito intestinal, síndrome miccional, cambios en la orina, artalgias o artritis, 
alteraciones cutáneas ni episodios de rubefacción. Como dato de interés el pa-
ciente refería al inicio del cuadro haber presentado cuadro catarral, consistente 
en rinitis y tos con expectoración blanquecina que se autolimitó en los primeros 
días. No presentaba antecedentes familiares de interés.

En la exploración física destacaba: Presión Arterial 200/100mmHg, 197/101 en 
el brazo izquierdo y similares a estas en los miembros inferiores, frecuencia 
cardíaca 95 lpm, frecuencia respiratoria 20rpm y diuresis de 100cc/h. Presen-
taba aceptable estado general, bien hidratado, perfundido y normocolorado. 
No mostraba focalidad en la exploración neurológica. En la auscultación car-
diopulmonar presentaba tonos rítmicos con soplo sistólico II/VI en foco aórtico 
con murmullo vesicular conservado sin ruidos patológicos sobreañadidos. La 
exploración abdominal y de miembros resultó también normal, con pulsos pe-
dios y radiales simétricos y sin soplo abdominal ni femoral.

De las pruebas complementarias que se solicitaron en urgencias destacaba 
Urea 133 mg/dL, Creatinina 5.2 mg/dL, Bilirrubina total 0.5 mg/dL, LDH 236 mg/
dL, Sodio 135 mg/dL, Potasio 5.3 mg/dL, Troponina Ultrasensible 10.8 mg/dL, 
Hemoglobina 9.8 mg/dL, VCM resto de series del hemograma sin alteraciones 
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y en el frotis de sangre periférica presentaba 0.5% de esquistocitos. En el sis-
tématico de orina el paciente presentaba microhematuria con 160 hematies/uL, 
proteínas 500 mg/dL, creatinina 126 mg/dL y FENa 1.47%. Tanto la radiografía 
de torax como el electrocardiograma resultaron sin alteraciones. No se realizó 
funduscopia. En urgencias se comenzó tratamiento con antagonistas del calcio 
y tras estabilización y control de la Presión Arterial se ingresó al paciente con el 
Juicio Clínico de Emergencia Hipertensiva y Síndrome Nefrítico a estudio.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Por la presencia emergencia hipertensiva, anemia normocítica y deterioro de la 
función renal con microhematuria y proteinuria en rango no nefrótico, el cuadro 
clínico se orientó como síndrome nefrítico a descartar glomerulonefritis (GN). En 
el diagnóstico diferencial se plantearon las siguientes entidades (Tabla 1).
Tabla 1

Enfermedades 
infecciosas

Pielonefritis aguda, crónica y xantogranulomatosa
Tuberculosis renal
Embolismos sépticos renales por endocarditis aguda/subaguda
Inmunomedidas por GN post-estreptocócia, GN post-infecciosas IgA dominante

Enfermedades 
inflamatorias y 
autoinmunes

Nefropatía de cambios mínimos
GN focal y segmentaria
GN membranosa
GN por depósito de C3
Lupus eritematoso sistémico
Nefropatía IgA
Artrititis reumatoide, Enfermedad mixta del tejido conectivo
Granulomatosis con poliangeítis y granulomatosis eosinofílica con poliangeítis
Enfermedad relacionada con la IgG4
Crioglobulinemia mixta
Sarcoidosis

Neoplasias Linfomas y leucemias
Mieloma múltiple, enfermedad de Wäldenstrom, amiloidosis
Tumores de órgano sólido: pulmón, mama

Origen 
renovascular

Tromboembolia de arterias renales, trombosis de venas renales y 
nefroangioesclerosis
HTA maligna
Microangiopatía trombótica: síndrome hemolítico urémico, púrpura 
trombótica trombocitopénica

Iatrogenia/
tóxicos

IECA, ARA2
Betalactámicos
Glucocorticoides
AINE
Contrastes yodados

Miscelánea DM 2, obesidad, hipotiroidismo
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Enfermedades Autoinmunes e inflamatorias

Una causa importante en nuestro caso es la inflamatoria, esta puede ser, por un 
lado, primaria si la afectación se restringe predominantemente al riñón, como la 
nefropatía de cambios mínimos, GN focal y segmentaria, GN membranosa y otras 
lesiones glomerulares, como la GN por depósito de complemento C3. Éstas suelen 
ir acompañadas de síndrome nefrótico, por lo que son menos probables. Por otro 
lado están las causas secundarias en el contexto de una enfermedad autoinmune 
sistémica con afectación multiorgánica. El lupus eritematoso sistémico es una enti-
dad que puede provocar varios tipos de afectación renal y, aunque no presenta los 
datos clínicos típicos como rash cutáneo ni aftas orales, la afectación histológica 
renal compatible con marcador positivo de autoinmunidad ANA o Ac-ADN nativo/
doble cadena forman parte los criterios clasificatorios SLICC/EULAR 2012. La artri-
tis reumatoide y la enfermedad mixta del tejido conectivo pueden tener afectación 
renal, pero la ausencia de artralgias o artritis, fenómenos de Rayunaud y otros sín-
tomas de la esfera autoinmune hace poco probable su diagnóstico. La sarcoidosis, 
teniendo en cuenta la afectación pulmonar previa, es poco probable ya que no se 
describen adenopatías mediastínicas en las pruebas de imagen realizadas, estan-
do éstas presentes en hasta un 90%. El síndrome de Goodpasture, la vasculitis 
con presencia de anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA), como la gra-
nulomatosis con poliangeitis o granulomatosis eosinofílica con poliangeítis y la en-
fermedad renal relacionada con la IgG4, pueden producir síndrome reno-pulmonar, 
por lo que son entidades que encajan en nuestro diagnóstico diferencial. Otras 
entidades, como la crioglobulinemia mixta y la púrpura de Schölein-Henöch, suelen 
ir acompañadas de afectación cutánea, por lo que parecen menos probables.

Enfermedades Infecciosas

En nuestro caso tienen mayor peso las enfermedades por mecanismos inmu-
nomediados tras infección aguda o por infecciones crónicas, bajo el nombre de 
GN post-infecciosas, estas son: GN post-estreptocócica por streptococcus pyo-
genes, tras faringitis, neumonía o infección de piel y partes blandas. Con una 
latencia de 1 a 4 semanas desde el inicio de la infección y típica en la infancia; 
nefropatía IgA, concomitante a infección viral de vía aérea superior, en nuestro 
caso el paciente presentaba el antecedente descrito; GN post-endocarditis y GN 
post-infecciosa IgA dominante, debido a infecciones persistentes, siendo la etio-
logía más frecuente el staphylococcus aureus, pudiendo ser esta última un caso 
factible por el antecedente de neumonía que no respondía a tratamiento habitual.

Las enfermedades de origen infeccioso que pueden provocar alteración de la 
función renal mediadas por lesión directa del aparato renoureteral, como pie-
lonefritis aguda o crónica bilateral, xantogranulomatosa o tuberculosis renal; 
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poco probables ante la ausencia de fiebre, síntomas constitucionales o síndro-
me miccional. Los embolismos sépticos con infartos renales asociados, son 
una etiología a tener en cuenta, produciéndose en contexto de una endocarditis 
aguda o subaguda subyacente. La ausencia de soplos cardíacos y de marcado-
res de infección hacen poco probable estos diagnósticos.

Aunque más habituales que cursen con síndrome nefrótico, debemos tener en 
cuenta las infecciones crónicas por VHB, VHC, VIH y sífilis.

Neoplasias

Aquí tenemos principalmente la enfermedad glomerular secundaria a neopla-
sias de órgano sólido, neoplasias hematológicas como linfomas, paraproteine-
mia y amiloidosis; aunque estas suelen cursar también con síndrome nefrótico, 
por lo que por esto y la ausencia de síndrome constitucional o síntomas B 
hacen poco probable este grupo de enfermedades.

Iatrogenia o tóxicos

Los IECAs o ARAII, en el contexto de estenosis arterial renal bilateral o unilateral 
en monorrenos y empleo de diuréticos de forma concomitante, producen fracaso 
renal agudo por el bloqueo de los mecanismos de autorregulación hemodinámica 
intrarrenal. Fármacos como los AINEs pueden provocar nefropatía por alteración del 
flujo renal o por nefritis tubulointersticial (NTIA) y, antibióticos, como los betalactámi-
cos, empleados en el proceso neumónico previo, pueden producir también NTIA, 
reversibles tras el cese de los mismos. El empleo de glucocortiscoides y el uso de 
contrastes yodados son otras causas que no tienen transcendencia en nuestro caso.

Renovascular

La tromboembolia de las arterias renales, sobre todo si produce infarto renal 
crónico, cursa con fracaso renal progresivo y alteración del sedimento urinario 
con microhematuria y proteinuria en rango no nefrótico; la trombosis de las ve-
nas renales puede aparecer en el contexto de síndrome nefrótico y la nefropatía 
isquémica, asociadas a arteriosclerosis principalmente, puede producir este-
nosis bilateral de las arteria renales, siendo una entidad a tener en cuenta en la 
HTA resistente. La nefroangioesclerosis produce isquemia renal debido a la re-
ducción del calibre arteriolar del parenquima renal, la forma benigna se produce 
en contexto de HTA de larga data, con poca expresión en el sedimento urinario 
y aumento moderado de las cifras de creatinina, en ausencia de patología renal 
primaria. La forma maligna cursa con insuficiencia renal rápidamente progresi-
va, microhematuria, leucocitaria y proteinuria, a veces en rango nefrótico y ane-
mia hemolítica, siendo frecuente la afectación retiniana y que curse con clínica 
de encefalopatía. La microangiopatía trombótica en adultos, por síndrome he-
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molítico urémico atípico principalmente, se manifiesta como insuficiencia renal 
aguda, alteración florida del sedimento urinario y es característica la presencia 
de anemia hemolítica microangiopática y trombocitopenia.

Otras causas, como la nefropatía diabética se descarta por la normalidad de 
las cifras de glucemia y la nefropatía asociada a obesidad, que puede producir 
insuficiencia renal crónica y proteinuria de forma insidiosa, se suele producir al 
asociarse a otros factores de riesgo cardiovascular como dislipemia, HTA mal 
controlada de larga data o diabetes. El fracaso renal rápidamente progresivo y 
el IMC actual del paciente no apoyan este diagnóstico.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Durante su estancia se realizaron varias pruebas complementarias a fin de encontrar 
la etiología del cuadro en la que se incluye un análisis de orina de 24h que se obser-
vaba hematuria y proteinura de hasta 7g, un proteinograma e inmunoglobulinas en la 
que solo destacaba una mínima elevación de IgE; estudio de complemento, cadenas 
ligeras y estudio de autoinmunidad incluyendo ANAs, ENas y ANCAs que resultaron 
normales, así como también las serologías para VIH, VHB, VHC y Herpex-virus. Se 
solicitó un estudio de fondo de ojo que fue normal, una Ecografía Abdominal que 
mostraba hallazgos sugerentes de nefropatía médica con un estudio Doppler renal 
que no mostraba alteraciones. La ecocardiografía transtorácica mostraba un ventrí-
culo con diámetros normales y grosor en el límite superior con un patrón sistólico sin 
otras alteraciones. Finalmente se realizó Biopsia Renal con un estudio anatomopato-
lógico que mostraba lesiones crónicas graves glomerulares y túbulointersticiales con 
depósitos predominantes de IgA en el estudio de inmunofluorescencia.

El paciente durante el ingreso permaneció asintómatico y estable, se consiguió 
control de la Presión Arterial con Manidipino 10mg cada 12 horas, Atenolol 100 
mg un comprimido al día, Doxazosina 4mg cada 8 horas y Losartán 100mg cada 
24h. En cuanto al deterioro de la función renal, la hematuria y la proteinuria; dado 
el carácter crónico de las lesiones objetivados en la muestra renal, se decidió no 
instaurar tratamiento inmunomodulador y se derivó al paciente para consultas 
externas de enfermedad renal crónica avanzada y estudio para transplante renal.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La nefropatía por IgA o enfermedad de Berger es la causa más frecuente de glo-
merulonefritis primaria en la mayoría de los países del mundo. Suele presentarse 
en la segunda y tercera década de la vida y es más frecuente en varones. Suele 
cursar como una forma primaria, asociada o no a manifestaciones sistémicas, en 
cuyo caso toma el nombre de Púrpura de Scholein-Henoch; aunque tambien exis-
ten formas secundarias asociadas a hepatopatías crónicas, enfermedad celíaca, 
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infección por VIH, poliangeítis granulomatosa y psoriasis. En cuanto a la clínica, la 
enfermedad puede presentarse de varias formas, la más frecuente es en forma de 
hematuria aislada, precedido normalmente de una infección de vías respiratorias 
altas. No obstante también puede presentarse como hematuria asociada a protei-
nuria en rango no nefrótico, síndrome nefrótico y solo en un 5% de los casos, como 
es el nuestro, como un síndrome nefrítico por una glomerulonefritis rápidamente 
progresiva. Inicialmente se consideraba una enfermedad de buen pronóstico, pero 
con el paso del tiempo se ha constatado que hasta un 20 al 30% de los pacientes 
evolucionaban a la insuficiencia renal crónica terminal en 20 años de evolución 
de la enfermedad y que otro 20% mostraba una pérdida significativa de la fun-
ción renal. El diagnóstico se hace principalmente mediante biopsia renal, donde 
se evidencian lo depósitos mesangiales de IgA. Existen escalas que estratifican las 
lesiones histopatológicas segun la severidad, permitiendo así ayudar a establecer 
un pronóstico y la actitud terapéutica a seguir; estas son principalmente la Escala 
de Lee de 2005 y la Escala de Oxford de 2009. 

La indicación del tratamiento debe basarse en la forma de presentación y el gra-
do de lesión en el estudio histopatológico. De esta forma, en los pacientes que 
presentan hematuria aislada, no precisan de tratamiento específico, solo se reco-
mienda seguimiento cada 6 o 12 meses. Aquellos que presentan proteinuria de 
menos de 1 gramo al día, sin deterioro de la función renal y con leves alteraciones 
histopatológicas se recomienda tratamiento no inmunomodulador con fármacos 
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensia (IECA) y antagonistas del 
receptor de la angiotensina II (ARA-II) en monoterapia e incluso en combinación. 
También hay estudios que revelan el beneficio de asociar ácidos grasos omega 3. 
Finalmente para los pacientes que presentan proteinuria de más 1 gramo al día a 
pesar de tratamiento a dosis plenas con antiproteinúricos, aquellos que presen-
tan un empeoramiento significativo de la función renal o en los que se objetivan 
un grado alto de lesiones en el estudio histopatológico, se recomienda tratamien-
to con corticoides e incluso tratamiento combinado con otros inmunosupresores 
como Azatioprina, Micofenolato, Ciclofosfamida e Inhibidores de la Calcineurina. 
Finalmente en los casos que acaban en transplante renal, se debe de realizar 
seguimiento estrecho puesto que la recurrencia de la nefropatía por IgA es fre-
cuente (hasta un 33%) aunque en la mayoría de casos suele ser asintomática.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Williams B, Mancia G, Spiering W, Rosei EA, Azizi M, Burnier M et al. 2018 ESC/ESH Guidelines 

for the management of arterial hypertension. Journal of hypertension 2018: 36; 10; 1953-2041

2.	 Donadio JV, Grande JP. IgA nephropathy. N Engl J Med 2002; 347:738.

3.	 Barratt J, Feehally J. IgA nephropathy. J Am Soc Nephrol 2005; 16:2088.

4.	 Peixoto Aj. Acute Severe Hypertension. N Engl J Med 2019; 381:1843-1852



142 Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

142

CASO CLÍNICO 18

VARÓN DE 52 AÑOS CON DOLOR DORSAL REFRACTARIO
AUTORES:
(1) Márquez López, L., (2) Ortega Reina, M., (3) Alfaro Lara, V., (4) Rodríguez Sánchez, S., (5) Orti 
Cuerva, F., (6) ROMERO LLUCH, A.

CENTRO DE TRABAJO:
(1) MIR 4º año. Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla., (2) 
Residente de 3er año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (3) 
Especialista en Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (4) Residente 
de 2º año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (5) Residente de 
1er año de Medicina Interna. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla, (6) Especialista en 
Endocrinología. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Varón de 52 años, fumador, con antecedente de diabetes mellitus tipo 2 e hi-
pertensión arterial de 20 años de evolución, mal controlada con 3 fármacos y 
enfermedad vascular establecida (cardiopatía isquémica y enfermedad arterial 
periférica). Consulta por dorsalgia y síndrome constitucional de cuatro meses 
de evolución, objetivándose en TAC de columna lesión osteolítica en 5ª vértebra 
dorsal con importante componente de partes blandas, que invade completa-
mente el canal medular, de aspecto metastásico; y en TAC de abdomen una 
masa adrenal izquierda de 8 cm de diámetro máximo, de aspecto heterogéneo 
y sugestiva de malignidad. Se realiza una resonancia de columna que confirma 
los mismos hallazgos y una gammagrafía ósea que resulta negativa. Durante su 
ingreso para estudio presenta crisis hipertensivas de difícil control que requie-
ren múltiples ajustes de tratamiento. Se solicita estudio hormonal que arroja el 
diagnóstico definitivo, y se procede finalmente a tratamiento quirúrgico.

Palabras claves: Hipertensión arterial secundaria, feocromocitoma, metástasis.

INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial (HTA) es una de las causas de morbimortalidad preve-
nibles más importantes, y su manejo una de las intervenciones más frecuentes 
en la práctica clínica. Actualmente es el factor de riesgo que más contribuye en 
la mortalidad cardiovascular(1).

La prevalencia de HTA oscila entre el 20-40%, aumentando con la edad. En 
el 90-95% no se detecta una etiología concreta, considerándose HTA esen-
cial, donde la edad, factores genéticos y factores ambientales juegan un papel 
importante. Sin embargo, en un 5-10% se detecta una causa potencialmente 
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corregible, considerándose HTA secundaria(2-3). Radica aquí la importancia de 
conocer dichas etiologías y tenerlas en cuenta a la hora de enfrentarnos a un 
paciente con hipertensión arterial de difícil control.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Motivo de consulta: Varón de 52 años que consulta en urgencias por dorsalgia 
de cuatro meses de evolución.

Antecedentes familiares: no refiere.

Antecedentes personales: Fumador de hasta 40 cigarros/día desde los 17 años. 
HTA diagnosticada a los 32 años, mal controlada con 3 fármacos. Diabetes Me-
llitus tipo 2 desde los 47 años, en tratamiento con insulina. Claudicación inter-
mitente grado IIB. SCACEST Killip I inferolateral, revascularizado con stent en 
arteria coronaria derecha a los 50 años. SCASEST por reestenosis suboclusiva 
intrastent, tratado con angioplastia simple con balón a los 51 años.

Tratamiento habitual: AAS, clopidogrel, omeprazol, olmesartán/amlodipino/
HCTZ, bisoprolol, atorvastatina, insulina.

Enfermedad actual: Consulta en el servicio de urgencias por dorsalgia mecá-
nica de cuatro meses de evolución con agudización en la última semana, aso-
ciando síndrome constitucional.

A la exploración, destaca TA 160/72 mmHg y dolor mecánico dorsal a nivel 
infraescapular, siendo el resto anodino.

Se realiza radiografía y TAC de columna vertebral en el que se objetiva lesión osteo-
lítica (4,2 x 4,5 cm) que afecta a D5 con importante componente de partes blandas, 
invadiendo completamente el canal medular, sugestiva de lesión metastásica, y posi-
ble LOE a nivel adrenal, a descartar tumor primario vs metástasis (Imágenes 1 y 2).

Imagen 1 y 2
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Se decide ingreso en planta de Neurocirugía para completar estudio y trata-
miento y se realiza interconsulta a Medicina Interna.

Pruebas complementarias:

- ECG: ritmo sinusal a 70 spm.

- Analítica: troponinas normales, PCR 13 mg/l.

- RMN columna: Aplastamiento del cuerpo vertebral D5 por lesión lítica, que 
infiltra parte de la lámina y la base de la apófisis transversa; compatible con 
metástasis. Condiciona abombamiento del muro posterior con ocupación par-
cial del canal y desplazamiento posterior y lateral izquierdo del cordón medular, 
sin signos de mielopatía. No otras imágenes que sugieran metástasis óseas 
(Imagen 3).
Imagen 3
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- Gammagrafía ósea: No se evidencian signos de afectación metastásica 
(Imagen 4).

Imagen 4

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
•	Hipertensión arterial refractaria con sospecha de causa secundaria subya-

cente (Tabla 1).

Tabla 1

Enfermedad Manifestaciones sugestivas

Enfermedad 
renovascular

Elevación aguda de creatinina sérica de al menos el 30% tras la 
administración de IECA.

Hipertensión moderada a severa en un paciente con aterosclerosis 
difusa, un riñón pequeño unilateral o asimetría en el tamaño renal de 
más de 1,5 cm que no se puede explicar por otro motivo.

Hipertensión moderada a severa en pacientes con episodios 
recurrentes de edema pulmonar repentino.

Inicio de la hipertensión en estadio II después de los 55 años.

Soplo abdominal sistólico o diastólico 
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Enfermedad Manifestaciones sugestivas

Enfermedad renal 
primaria

Concentración creatinina sérica elevada

Alteración elemental de orina

Masa abdominal, palidez mucocutánea

Fármacos 
(Anticonceptivos 

orales, inhibidores 
de calcioneurina, 
antidepresivos, 

cocaína, 
anfetaminas)

Elevación de la tensión arterial en relación con su uso.

Temblor fino, taquicardia, sudoración, dolor abdominal agudo.

Feocromocitoma/

Paraganglioma

Elevación paroxística de la tensión arterial

Cefaleas, palpitaciones y sudoración

Estigmas de neurofibromatosis, hipotensión ortostática.

Diagnóstico: Metanefrinas fraccionadas en orina de 24 horas 
o metanefrinas en plasma bajo condiciones estándar (posición 
supina con catéter permanente iv). TC y/o RM abdominal/pelvis. 
Gammagrafía con I123MIGB.

Hiperaldosteronismo 
primario

Hipopotasemia inexplicable con pérdida urinaria de potasio.

Concentración de aldosterona plasmática >15ng/dl y niveles bajos de 
actividad plasmática de renina.

Arritmias, especialmente fibrilación auricular

Síndrome de 
Cushing

Facies cushingoide, obesidad central, debilidad muscular proximal y 
equimosis.

Puede tener un historial de uso de glucocorticoides.

Diagnóstico: Ritmo de cortisol. Cortisol libre en orina de 24 horas. 
Cortisol en saliva. Test de Nuggent: test de supresión dando 1 mg de 
dexametasona a las 23 horas y midiendo el cortisol por la mañana del 
día siguiente. TC suprarrenal. RMN hipófisis.

Síndrome de apnea 
obstructiva

Común en pacientes con hipertensión resistente, particularmente si 
tiene sobrepeso u obesidad. 

Episodios de apnea o ronquidos

Somnolencia diurna, fatiga y confusión matutina.

MAPA con patrón non-dipper

Coartación de aorta

Paciente joven con HTA 

Hipertensión arterial en miembros superiores y PA normal o baja en 
miembros inferiores.

Debilidad de pulsos femorales, soplo interescapular continuo.
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Enfermedad Manifestaciones sugestivas

Hipotiroidismo
Piel seca, intolerancia al frío, estreñimiento, aumento de peso.

Hormona tiroestimulante sérica elevada

Hipertiroidismo
Piel húmeda, intolerancia al calor, diarrea, pérdida de peso, 
nerviosismo, temblor.

Hormona tiroestimulante sérica baja

Hiperparatiroidismo 
primario

Calcio sérico elevado, fósforo bajo y PTH elevada

Acromegalia
Cefalea, alteraciones visuales, diabetes

Prognatismo, prominencia frontal, crecimiento de partes acras.

Causas HTA secundaria.

•	Síndrome constitucional en probable relación con lesión ocupante de espacio 
(LOE) adrenal izquierda de 8 cm con características de malignidad.

•	LOE en 5ª vértebra dorsal posiblemente metastásica.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Una vez en planta, destacan episodios de dolor torácico repetidos y cifras ten-
sionales persistentemente elevadas a pesar de ajuste de tratamiento (incremen-
to progresivo de dosis y número de fármacos), alrededor de TAS 180 mmHg, 
con crisis de PA >220/90 mmHg.

Reinterrogando al paciente, refiere episodios de sudoración, piloerección, in-
tolerancia al calor, cefaleas ocasionales, palpitaciones y estreñimiento en los 
últimos meses.

Tras resultados de estudios radiológicos, se completa el estudio con catecola-
minas y metanefrinas en orina de 24h con los siguientes resultados:

•	Ácido vanil mandélico 320 nmol/mgCr [0-45.2]

•	Ácido homovanílico 52 nmol/mgCr [0-56.5]

•	Metanefrinas 6 nmol/mgCr [0-0.9]

•	Normetanefrinas 90 nmol/mgCr [0-2.0]

•	5-OH-Indol acético 44 nmol/mgCr [0-34]

•	3-Metoxitiramina 23.8 nmol/mgCr [0-1.72]

El estudio para descartar hipercortisolismo no fue valorable.
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A raíz de dichos resultados, se alcanzan los diagnósticos definitivos de:

•	Feocromocitoma izquierdo maligno M1 (metástasis ósea en D5).

•	Hipertensión arterial refractaria secundaria al mismo.

Se indicó tratamiento quirúrgico, iniciándose previamente tratamiento con fenoxi-
benzamina para conseguir alfa-bloqueo farmacológico adecuado y se realizó es-
tudio de extensión con gammagrafía con MIGB-I123 (metayodobencil guanidina) 
que resultó negativo. Posteriormente se introdujo tratamiento betabloqueante.

Se realizó suprarrenalectomía unilateral izquierda y en un segundo tiempo 
exéresis de D5 con artrodesis dorsal. Los resultados de anatomía patológica 
de ambas piezas confirmaron el diagnóstico de feocromocitoma maligno de 
8x6.5x4cm. Se descartó lesión en la corteza suprarrenal.

Actualmente el paciente continúa seguimiento en consultas de Endocrinología 
y Oncología Médica y además de la gammagrafía con MIGB-I123, se realizó un 
octreoscan que también fue negativo. Dado que los feocromocitomas y para-
gangliomas con elevada frecuencia tienen un origen genético, especialmente 
si son metastásicos, se solicitó estudio genético que resultó negativo. Actual-
mente, el paciente se encuentra con buen control de la tensión arterial, con 
TAS en torno a 110-120 mmHg con 3 fármacos y ha realizado tratamiento con 
quimioterapia y posteriormente con sunitinib.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
En un 5-10% de pacientes adultos con HTA se puede identificar una causa 
específica subyacente(2). El diagnóstico y tratamiento adecuado permite que 
puedan curarse o al menos mejorar el control de la presión arterial (PA) y reducir 
la probabilidad de padecer un evento cardiovascular. Se aconseja la búsqueda 
de formas secundarias de HTA fundamentalmente en pacientes <30 o >60 años 
que debutan con cifras muy elevadas de PA (grado 2 o 3), en casos de HTA 
desde la infancia, de un empeoramiento repentino, una mala respuesta al trata-
miento farmacológico (HTA refractaria) y/o un daño orgánico desproporcionado, 
además de indicios en exploración física o pruebas complementarias básicas 
que puedan orientar a causas concretas.

Entre las principales etiologías de HTA secundaria se encuentran las de ori-
gen renal, siendo la HTA renovascular la más prevalente (5-34%), seguida 
de la enfermedad renal parenquimatosa; y las de origen endocrinológico, 
como el hiperaldosteronismo primario (8-20%), el hipercortisolismo (<0,1%), 
feocromocitomas y paragangliomas (0,1-0,6%) o patología de las glándulas 
tiroides y paratiroides(2).
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Concepto y epidemiología:

El feocromocitoma (FEO) es un tumor neuroendocrino productor de catecola-
minas (adrenalina y noradrenalina > dopamina) procedente de las células cro-
mafines del Sistema Nervioso Simpático que deriva de la médula adrenal. Se 
denominan paragangliomas (PGL) cuando derivan del tejido cromafín de locali-
zación extraadrenal (10-15%)(4).

Son tumores raros, con una incidencia de 1-2 casos por 100.000 habitantes/
año constituyendo un 0,1-0,6% de las causas de HTA secundaria(2).

Es más común en la edad adulta (cuarta o quinta décadas), sin diferencias en 
cuanto al género. La regla del 10 (el 10% son extraadrenales; el 10% en ni-
ños; el 10% son múltiples o bilaterales; el 10% recidiva tras la cirugía; el 10% 
son malignos; el 10% son familiares; el 10% son descubiertos como inciden-
talomas adrenales) ha quedado desfasada. Estudios recientes han demostrado 
que hasta un 40% son familiares(5) (mutación responsable en línea germinal). 
También se ha descrito la presencia de feocromocitoma hasta en un 57% de 
pacientes con incidentaloma adrenal(6-7).

Clínica:

La tríada clínica clásica consiste en cefalea (80%), palpitaciones (64%) y diafo-
resis (57%). Esta tríada en un paciente con HTA tiene una sensibilidad para el 
diagnóstico del 90,9% y una especificidad del 93,8%(8). Existen otros síntomas 
menos frecuentes como hiperglucemia en ayunas, pérdida de peso, ansiedad 
y nerviosismo, temblores, hipotensión, debilidad, cansancio, miocardiopatía 
dilatada/miocarditis inducida por catecolaminas con insuficiencia cardiaca o 
síndrome coronario agudo.

Crisis hipertensivas o arritmias se pueden desencadenar de forma espontánea, 
por compresión mecánica del tumor o administración de fármacos. Se producen 
por el efecto de las catecolaminas sobre el corazón y el sistema de conducción(4).

Diagnóstico:

Se debe sospechar un FEO/PGL en las siguientes situaciones: historia familiar, 
síndrome genético que predisponga, HTA en paciente joven o resistente al tra-
tamiento, crisis adrenérgicas, incidentaloma adrenal radiológicamente compa-
tible y respuesta presora durante la inducción de la anestesia(8).

Diagnóstico Bioquímico:

El cribado se realiza con la determinación de metanefrinas (MN) fraccionadas 
en plasma y/o en orina de 24 horas. La determinación de MN fraccionadas en 
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orina de 24 horas, aun siendo una obtención más incómoda, tiene una tasa 
inferior de falsos positivos (2-3%) frente al 15% de detección en plasma, que 
alcanza el 25% en personas >60 años. Niveles de MN normales descartan la 
enfermedad(4). Un aumento x4 el valor normal es casi 100% diagnóstico. Un 
aumento x2 el valor superior requiere realizar pruebas bioquímicas adicionales 
como es una nueva determinación de MN fraccionadas, catecolaminas en orina 
de 24 horas o cromogranina A en plasma (más inespecífica)(4).

Es importante para la extracción de la muestra evitar el estrés agudo, por lo que 
el paciente debe permanecer en decúbito supino durante al menos 20 minutos 
tras colocación previa de un bioconector. La recogida de orina se realiza en 
recipientes con aditivos ácidos especiales para evitar su degradación. Deben 
siempre tenerse en cuenta las condiciones necesarias previas a la extracción 
para evitar falsos positivos (tabla II)(4,8).
Tabla II

Suspender fármacos que aumentan las catecolaminas:
Antidepresivos tricíclicos (amitriptilina)
Pregabalina y benzodiacepinas
Levodopa
Descongestionantes nasales con agonistas adrenérgicos
Antipsicóticos
Alfabloqueantes
Paracetamol
Etanol

Trastornos que aumentan las catecolaminas

Estrés físico intenso (intervención quirúrgica, ictus, infarto de miocardio, insuficiencia cardiaca 
descompensada, etc.)

Apnea obstructiva del sueño

Nefropatía terminal

Diagnóstico de localización:

Tanto la tomografía computerizada (TC) como la resonancia magnética (RM) 
tienen la misma sensibilidad (90-100%) y especificidad (70-90%) en la detec-
ción de FEO de suprarrenales. Se prefiere RM para identificar PGL pélvicos, en 
el estudio de extensión o afectación de grandes vasos, siendo de elección en 
embarazadas y niños.

La tomografía por emisión de positrones (PET) con 18F-desoxiglucosa, es su-
perior a la gammagrafía con I-MIBG para detectar FEO múltiples malignos, lo-
calización de las metástasis, así como de PGL(4); mientras que el PET-TAC con 
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18F-Dopa presenta mayor sensibilidad y especificidad para el diagnóstico de 
FEO/PGL bien diferenciados y FEO maligno no asociado a la mutación SDHB.

La gammagrafía con MIBG-I123 o de receptores de somatostatina (octreoscan) 
se emplearán para conocer la presencia de receptores que permitan actitud te-
rapéutica con radionúclidos, aunque su sensibilidad como prueba diagnóstica 
es menor que las técnicas anteriormente mencionadas.

La punción aspiración con aguja fina está contraindicada por el riesgo de des-
encadenar una crisis hipertensiva.

Estudio genético:

El 15-25% de los FEO y el 30-50% de los PGL son hereditarios, por lo que 
se recomienda estudio genético a todos los pacientes(5); siendo más rentable 
solicitarlas a: PGL, FEO suprarrenal bilateral o multicéntricos, FEO suprarrenal 
unilateral + antecedentes familiares. FEO <45 años y datos clínicos que sugie-
ran trastorno sindrómico o FEO pediátricos.

Dado que la herencia es autosómica dominante y se asocian a múltiples tu-
mores, se debe ofrecer consejo genético a familiares de primer grado, aunque 
estén asintomáticos(4).

Las mutaciones en línea germinal más frecuentes se encuentran en los genes 
de succinato deshidrogenasa (SDH) y originan los síndromes de FEO/PGL fa-
miliar (en orden de frecuencia SDHB, SDHD y más raramente SDHC, SDHA y 
SDHAF2). Otros genes implicados son: VHL, RET, MENIN, NF1.

Tratamiento:

El tratamiento de elección es la cirugía (suprarrenalectomía completa), preferi-
ble por laparoscopia en tumores <6cm; siendo fundamental para disminuir el 
riesgo de mortalidad (>3%) la monitorización preoperatoria, el manejo anestési-
co y de los fármacos antihipertensivos.

Previo a la cirugía, se debe recomendar dieta rica en sal y fluidos. Además, los 
fármacos de elección son:

•	Alfa-bloqueantes: se utilizan para bloquear los receptores de catecolaminas 
durante la cirugía, siendo de elección la fenoxibenzamina. Doxazosina, pra-
zosina o terazosina disminuyen la duración de la hipotensión postoperatoria.

•	Beta-bloqueantes: se inician una vez que se ha establecido el bloqueo alfa 
si el paciente presenta arritmia o taquicardia (propranolol, bisoprolol o ate-
nolol). Nunca deben utilizarse en ausencia de bloqueo alfa, ya que pueden 
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exacerbar la vasoconstricción inducida por adrenalina, aumentando la PA y 
pudiendo ocasionar disfunción miocárdica y edema pulmonar.

•	Metirosina: inhibidor de la síntesis de catecolaminas que produce una deple-
ción incompleta de los depósitos. Se utiliza en caso de contraindicación de 
los alfa o beta-bloqueantes o en caso de mal control de la PA; también con 
tumores malignos o inoperables.

•	Antagonistas del calcio: de utilidad en pacientes normotensos (hasta 30-
40%) si no se tolera el alfa bloqueo.

Durante la cirugía, es de elección el nitroprusiato sódico para el control de las 
crisis hipertensivas y el esmolol o la lidocaína para el control de arritmias.

Seguimiento:

Se deben determinar las concentraciones de catecolaminas y MN fraccionadas 
en plasma y orina de 24 horas a las cuatro semanas del postoperatorio. Si van 
en descenso, conviene repetirlas con intervalos de 1-3 meses hasta comprobar 
la normalización. Si persisten elevadas, pueden ser sugestivas de tumor resi-
dual, un segundo tumor, o metástasis.

Posteriormente, el seguimiento se realizará cada 6-12 meses, no precisando 
pruebas de localización en tumores productores y con estudio genético negativo 
salvo que aumenten los niveles de MN(4). Si existen mutaciones en línea germinal, 
se debe hacer un seguimiento personalizado al tipo de mutación presente.

Feocromocitomas malignos:

La malignidad se define por la presencia de metástasis a distancia, ya que no 
existen marcadores moleculares o histológicos definitivos. Los sitios más fre-
cuentes de metástasis son: ganglionares, óseas, hepáticas y pulmones. Las me-
tástasis pueden aparecer hasta 20 años después de la resección del tumor inicial.

Un tamaño del tumor >5 cm; la localización extraadrenal y las mutaciones ger-
minales en SDHB pueden ser sugestivas de malignidad.

Las opciones terapéuticas son variadas: cirugía para reducir la masa tumoral; 
radioterapia para metástasis óseas únicas; ablación por radiofrecuencia de me-
tástasis hepáticas únicas con un diámetro <4 cm; radioterapia sistémica con 
131I-MIBG (si gammagrafía con 123I-MIBG positivas) o con el radiofármaco 
Lu177 oxodotreotida en caso de octreoscan positivo; análogos de somatos-
tatina (si octreoscan positivo); quimioterapia con ciclofosfamida, vincristina y 
dacarbazina; y sunitinib, un inhibidor oral de los receptores de la tirosinquinasa. 
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Sin embargo, la respuesta con cualquiera de estas modalidades es parcial y de 
corta duración, siendo la tasa de supervivencia a los cinco años <50%(4).
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Un paciente de 41 años fue remitido a la unidad de riesgo vascular por cifras 
elevadas de triglicéridos (TG) persistentes. Se registraron cifras de TG de hasta 
2960 mg/dL y de colesterol total (CT) de hasta 500 mg/dL.

El paciente no presentaba antecedentes familiares ni personales de cardiopatía 
isquémica precoz, asintomático desde el punto de vista cardiovascular sin da-
tos de interés en la exploración.

El tratamiento con estatinas apenas produjo efecto sobre las cifras de TG y CT.

El paciente presentó varios episodios de pancreatitis, el primero diez años atrás 
para el cual no se prescribió tratamiento. En los años sucesivos continuó pre-
sentando pancreatitis que se atribuyeron a colelitiasis, aunque no se indicó co-
lecistectomía ni se estudió la Hipertrigliceridemia.

Tras diez años de pancreatitis de repetición, se retomó estudio de la hipertri-
gliceridemia y derivándose a consultas de riesgo vascular donde se solicitó 
estudio genético ante sospecha de hipertrigliceridemia primaria. Se confirmó un 
síndrome de hiperquilomicronemia familiar con múltiples mutaciones en APOA 
5, APO B, CEPT, USF-1 Y ANPTL-4. Se inició tratamiento con volanesorsen con 
mejoría de las cifras de TG, pero el paciente no se comprometió a realizarse 
análisis bisemanales para control plaquetario que requiere este fármaco, por lo 
que finalmente prefirió salir del programa de uso expandido del mismo.

En conclusión, se trata de un caso peculiar debido a las cifras elevadas de TG y 
a las múltiples mutaciones concomitantes que concurrían, así como al manejo 
terapéutico con el oligonucleótido antisentido volanesorsen.
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Palabras claves: Hipertrigliceridemia, hiperquilomicronemia familiar, volanesorsen.

INTRODUCCIÓN
La hipertrigliceridemia consiste en un grupo de trastornos muy heterogéneo, 
tanto en su etiopatogenia como en su potencial aterogénico. La hipertriglice-
ridemia es un factor de riesgo de enfermedad cardiovascular independiente y 
puede asociarse además a aumento del riesgo de pancreatitis en los grados se-
veros de (TG> 500 - 1.000 mg/dl). Sin embargo, no tiene por qué estar asociada 
a un aumento significativo en los niveles de colesterol.

Por norma general la hipertrigliceridemia no produce signos ni síntomas. Algunas 
manifestaciones clínicas pueden ocurrir con niveles muy elevados de TG, como 
xantomas eruptivos, lipemia retinalis o xantomas tuberosos en codos o rodillas. 
Cuando existe elevación de quilomicrones en el plasma, puede aparecer un so-
brenadante de aspecto cremoso flotando sobre el plasma en la muestra analítica.

La hipertrigliceridemia más prevalente es la secundaria, producida en relación 
a patologías como la obesidad, diabetes, enolismo, enfermedad renal crónica, 
hipotiroidismo, enfermedades autoinmunes, síndrome metabólico, o la toma de 
fármacos como corticoides, antihipertensivos, inmunosupresores, etc.

Menos frecuentes son las hipertrigliceridemias primarias, cuyo ejemplo es el 
caso clínico que se va a exponer a continuación. Éstas pueden clasificarse 
en hipertrigliceridemias aisladas, hiperlipemia mixta y dislipemia aterogénica; 
dentro del primer grupo se encuentra la hiperquilomicronemia familiar y la hi-
pertrigliceridemia familiar.

La importancia clínica de un diagnóstico correcto radica en las diferentes te-
rapias utilizadas en cada tipo de hipertrigliceridemia y en las consecuencias 
clínicas de cada una de ellas.

Describiremos a continuación el caso clínico de un paciente con hipertrigliceri-
demia primaria severa debido a hiperquilomicronemia primaria, resaltando los 
hallazgos del estudio genético, en el que se objetivaron de forma concomitante 
hasta trece tipos distintos de mutaciones genéticas en distintos genes asocia-
dos frecuentemente a hipertrigliceridemia primaria.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Antecedentes médicos

Nuestro paciente solo presentaba como antecedentes familiares de interés un 
padre que sufrió un IAM a la edad de 62 años. No tenía familiares de primer 
grado con cifras de LDL > 210 mg/dL, xantomas/arco corneal o hipertrigliceri-
demia conocidas.
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Entre sus antecedentes personales, destacaba un tabaquismo activo de 25 
paquetes/año, HTA de dos años de evolución sin tratamiento activo, una disli-
pemia severa consistente en hipertrigliceridemia severa y elevación de LDL > 
400 mg/dL, detectada hacía dos años. Era abstemio desde hacía ocho años, 
coincidiendo con su primer ingreso por pancreatitis. Tras el último episodio de 
pancreatitis en contexto de hipertrigliceridemia severa hacía un mes, comenzó 
tratamiento con atorvastatina 40 mg/24h.

Enfermedad actual

Paciente de 41 años de edad, con los antecedentes previamente descritos, de-
rivado desde el servicio de Medicina Interna de otro centro por presentar niveles 
de triglicéridos de hasta 2960 mg/dL y LDL de hasta 400 mg/dL, sin presentar en 
la actualidad clínica relacionada con enfermedad cardiovascular. El tratamiento 
que realizaba en ese momento consistía en atorvastatina 40 mg cada 24h.

El paciente había sufrido en los últimos ocho años cuatro episodios de pancreati-
tis que requirieron ingreso hospitalario, así como frecuentes dolores abdominales 
autolimitados, que se atribuyeron a un probable origen biliar dada la presencia de 
colelitiasis en la ecografía abdominal. Sin embargo, no se investigó la presencia 
de coledocolitiasis ni las cifras de triglicéridos en ninguno de los ingresos.

Exploración física

Buen estado general, eupneico en reposo, bien hidratado y perfundido. Anicté-
rico. TA brazo derecho 131/95, TA brazo izquierdo 141/91. Perímetro abdominal 
106 cm. Talla 180 cm. Peso 96 kg. IMC 29,63. Sin xantomas tendinosos pero 
con arco corneal. ACR con tonos rítmicos sin soplos ni extratonos, MVC sin 
ruidos sobreañadidos. No edemas ni signos de TVP en MMII.

Pruebas complementarias

•	Analítica (sin medicación): glucosa 88 mg/dL, HbA1C 6,2%, TSH 2,06 µUI/
ml, CT 327 mg/dL, triglicéridos 1418 mg/dL, HDL 27 mg/dL, LDL 85,2 mg/dL, 
apoA 128 mg/dL (95-184), apoB 135 mg/dL (95-184), Lpa 2 mg/dL.

•	Test de Havel: turbio no lechoso sin sobrenadante.

•	MAPA 24h: PAM 24h 115/73 mmHg, actividad 119/75 mmHg, nocturno 
106/68 mmHg. Patrón dipper. Se descarta HTA.

•	ECG: ritmo sinusal a 75 lpm, sin alteraciones de la repolarización ni imágenes 
de bloqueos.

•	Ecografía-doppler TSA: engrosamiento endotelial difuso sin aceleración he-
modinámica en arteria carótida interna izquierda. Resto normal.
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•	Radiografía de tórax: normal.

•	Ecografía abdominal: no signos indirectos de estenosis de arterias renales. 
Esteatosis hepática difusa. Colecistolitiasis.

•	Ergometría: clínica y eléctricamente negativa para isquemia miocárdica. Res-
puesta hipertensiva al ejercicio.

•	Ultra centrífuga: TG total 863,7 mg/dL, colesterol total 254,1 mg/dL, TG-quilo-
micrones 620,9 mg/dL, colesterol-quilomicrones 112,8 mg/dL, TG-VLDL 171,68 
mg/dL, Col-VLDL 39,45 mg/dL, TG-LDL 44,14 mg/dL, Col-LDL 74,86 mg/dL, 
TG-HDL 12,64 mg/dL, Col-HDL 11,9 mg/dL, TG-quilomicrones/TG-VLDL 3,6.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Nos encontramos ante un paciente con cifras extremadamente elevadas de TG 
sin antecedentes de enfermedad cardiovascular conocida pero con cuadros 
de pancreatitis de repetición, asociado a cifras también elevadas de CT y LDL.

Ante dichos antecedentes, se deben descartar en primer lugar causas secunda-
rias, como lo son, el alcohol, tabaco, diabetes mellitus tipo 2, obesidad, síndro-
me nefrótico, enfermedad renal crónica, enfermedades hepáticas colestásicas, 
hipotiroidismo, y fármacos tales como corticoides, andrógenos, amiodarona o 
ciclosporina. Estas causas secundarias podrían explicar un aumento tanto de 
niveles de LDL como de TG, sin embargo las cifras son demasiado extremas 
como para justificarse sólo por este motivo.

Por otro lado, también habría que descartar trastornos primarios del metabo-
lismo lipídico, como la hipercolesterolemia familiar (HF), la cual puede ser he-
terocigota u homocigota, con mutaciones a nivel RLDL, APOB o PCSK9. En 
este caso dado que todas las analíticas previas del paciente hasta la fecha 
mostraban un perfil lipídico en rango, podría descartarse la hipercolesterolemia 
familiar razonablemente. Las características clínicas de estas hipercolesterole-
mias según el tipo de mutación son similares, por lo que estas entidades solo 
pueden distinguirse mediante análisis genético. Además, deberían descartarse 
otras dos causas comunes de la hipercolesterolemia, la hiperlipidemia familiar 
combinada (HFC) e hipercolesterolemia poligénica (HP).

Otra causa menos frecuente de hipercolesterolemia puede presentarse en tras-
tornos que no afectan al metabolismo de las LDL como la sitosterolemia, la cual 
presenta niveles plasmáticos elevados de fitoesteroles y de colesterol que res-
ponden a la dieta y a ezetimibe. El diagnóstico se confirma asimismo mediante 
análisis genético.
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Sin embargo, la HF, HFC, HP o sitosterolemia sólo justificarían la elevación de 
cifras de LDL, y hasta cierto punto de los TG en la HFC, pero de nuevo los niveles 
de TG son los predominantes en el cuadro clínico tanto por su elevación extrema 
como por las consecuencias clínicas en forma de pancreatitis de repetición.

Por ello, el cuadro orienta a una hipertrigliceridemia primaria. Entre ellas encon-
tramos la hipertrigliceridemia familiar y el síndrome de hiperquilomicronemia 
familiar. La primera se caracteriza por niveles moderadamente elevados de TG 
entre 200-500 mg/dL y LDL normal, siendo poco frecuente la aparición de pan-
creatitis salvo en las exacerbaciones. La segunda se caracteriza por niveles 
muy elevados de TG por encima de 1000 mg/dL y episodios de pancreatitis re-
currentes, asociado a otras características como xantomas tendinosos, lipemia 
retinales o hepatoesplenomegalia. Por tanto, el síndrome hiperquilomicronemia 
familiar parece ser el que más se ajusta a las características clínicas y analíticas 
de nuestro paciente.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
El paciente se realizó el estudio genético que confirmó el síndrome de hiper-
quilomicronemia familiar, siendo homocigoto para la variante Apo A5 (c.56c>G, 
p.Ser19Trp, rs3135506). Además resultó ser heterocigoto para otras 7 variantes 
de Apo B, 3 variantes de CEPT, una de USF-1 y homocigoto para una varian-
te de ANPTL 4, siendo éstas potencialmente funcionales pero de significado 
incierto. Es decir, en el paciente se aglutinaban mutaciones a nivel de cinco 
genes distintos, situación muy peculiar en una ya de por sí enfermedad poco 
frecuente. Curiosamente, no presentaba mutaciones en el gen de la lipoprotein-
lipasa (LPL), que es el causante de aproximadamente el 80% de los casos de 
hiperquilomicronemia familiar.

Se inició tratamiento con volanersorsen una inyección subcutánea semanal, 
con mejoría radical de los niveles de TG hasta 435 mg/dL; sin embargo, no 
pudo comprometerse a realizarse los controles bisemanales plaquetarios por lo 
que decidió salir del programa de uso expandido del fármaco.

Por otro lado, se realizó colecistectomía por los antecedentes de colelitiasis con bue-
na evolución, encontrándose actualmente asintomático y sin haber vuelto a presentar 
nuevos episodios de pancreatitis ni haber desarrollado enfermedad cardiovascular.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El síndrome de hiperquilomicronemia familiar es una enfermedad rara que afec-
ta a 1-2 individuos por millón de habitantes. Se caracteriza por la persistencia 
de quilomicrones circulantes tras un periodo de ayuno de 12-14 horas. Más del 
80% de los casos se deben a mutaciones en el gen de la lipoproteinlipasa, una 
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enzima clave en el catabolismo de las lipoproteínas ricas en TG, en particular 
quilomicrones y VLDL. Otro gen que puede afectarse es la apo C-III, cofactor 
para la LPL, o la Apo A5, una apolipoproteína que circula en plasma a una con-
centración mucho menor que las restantes apolipoproteínas y que es necesaria 
para la asociación de las VLDL y quilomicrones a la LPL. Esta última era la 
principal mutación patogénica presente en nuestro paciente, aunque asociaba 
cuatro más de distinta significancia clínica.

La enfermedad se caracteriza por niveles extremadamente elevados de TG, pan-
creatitis de repetición, lipemia retinalis, xantomas eruptivos y hepatoesplenome-
galia. El diagnóstico se realiza mediante el test de Havel en un primer momento, 
que consiste en colocar el suero del paciente a 4ºC durante 16-24h, tras lo cual 
se observará una capa cremosa en la superficie en caso de que exista exceso de 
quilomicrones. El diagnóstico se confirma con el análisis genético que identifica 
la mutación responsable, siendo el gen normalmente implicado el de la LPL, aun-
que también se pueden afectar los de la Apo C3, Apo A5 u otros menos frecuen-
tes. El tratamiento consiste en un oligonucleótido antisentido de administración 
semanal denominado volanersorsen, que se une al ARN mensajero que codifica 
la ApoC3, favoreciendo su degradación. Como efecto secundario puede inducir 
plaquetopenia por lo que deben monitorizarse bisemanalmente los niveles de 
plaquetas e interrumpir en caso de descenso importante.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Ante un paciente joven, sin antecedentes personales de interés, que inicia con 
una Hipertensión Arterial (HTA), deberíamos plantearnos un estudio razonado que 
se encamine a descartar causas secundarias de HTA. Este planteamiento clínico 
debe realizarse si además del debut hipertensivo, la HTA que presenta el paciente 
cumple criterios de HTA resistente (HTAr), definida como aquella HTA no controla-
da con tres fármacos, a dosis plenas, siendo uno de ellos un diurético.

Se presenta el caso de una paciente de 36 años que acudió a nuestra consulta 
por cifras de presión arterial (PA) no controlada pese a tratamiento con tres 
fármacos antihipertensivos, siendo uno de ellos un diurético. Al llegar a la con-
sulta, destacaba una obesidad de predominio central con facies con caracterís-
ticas de “luna llena” y acúmulo de grasa en zona dorsal. El acúmulo graso y la 
ganancia ponderal, de 20 kg de peso, se había instaurado en menos de un año.

Se inició estudio de causas secundarias de HTA con diagnóstico de sospecha 
de hipercortisolismo endógeno. Tras recibir los resultados de las pruebas com-
plementarias, de confirmación y de localización, la paciente fue diagnosticada 
de síndrome de Cushing ACTH-independiente como causa de su HTA.

Palabras clave: HTA resistente. Cushing. Adenoma.

INTRODUCCIÓN
La HTA se define como una PA clínica mayor o igual a 140/90 mmHg. Su preva-
lencia global se estima entre el 30-45% de la población general, un porcentaje 
que se ha incrementado en los últimos años, afectado por los cambios epide-
miológicos y de estilo de vida de las sociedades industrializadas.

Dentro de este ‘’asesino silencioso’’, como algunos autores se refieren a la HTA, 
debemos estar siempre alerta a las señales que nos orienten a pensar en la HTAr 
(aquella que no responde a tratamiento con 3 principios activos diferentes, siendo 
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uno de ellos un diurético y tras comprobar una buena adherencia terapéutica), y 
valorar entre sus causas que se deba a una entidad patológica identificada y por 
tanto secundaria con las implicaciones que ello tiene para el paciente.

La HTA secundaria tiene una prevalencia estimada del 5-15% dentro de todos 
aquellos pacientes que padecen HTA. Responden a numerosas causas tales 
como renales, vasculares, suprarrenales, endocrinometabólicas, y un largo et-
cétera (tabla 1), lo que obliga al clínico a estar en permanente alerta en todos los 
pacientes diagnosticados de HTA para valorar que pacientes se beneficiarían 
de un estudio más exhaustivo 1.

Tabla 1

Renales

Glomerulopatías
Poliquistosis
Tumores renales
Uropatía obstructiva

Renovasculares
Fibrodisplasia
Aterosclerosis

Suprarrenales

Hiperaldosteronismo primario
Síndrome de Cushing
Déficit de 17-alfahidroxilasa
Feocromocitoma
Exceso aparente de mineralcorticoides

Vasculares
Coartación de aorta
Vasculitis de grandes vasos

Endocrinometabólicas
Disfunción tiroidea
Hiperparatiroidismo
Acromegalia

Neurógenas
Psicógenas
Disautonomía
Hipertensión intracraneal

Tóxico-farmacológicas

Corticosteroides
Antiinflamatorios no esteroideos
Ciclosporina
Antidepresivos tricíclicos
Anovulatorios
Regaliz
Cocaína
Cafeína

Genéticas
Formas monogénicas
Síndrome de Liddle

Causas de hipertensión secundaria.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO

Imagen 1

Presentamos el caso de 
una mujer de 36 años 
que acude a la consulta 
de Hipertensión y Riesgo 
Vascular derivada desde 
Atención Primaria tras 
detectar cifras de presión 
arterial elevadas que no 
conseguían controlarse 
pese a tratamiento anti-
hipertensivo con tres fár-
macos, por lo que podría 
catalogarse como HTAr.

La paciente refería sín-
tomas inespecíficos 
como cefalea ocasio-
nal, astenia y aumento 
de peso. Activa laboral-
mente; sin hijos. Como 
antecedentes médico-
quirúrgicos destacaban 
un linfoma linfoblástico 
no Hodgkin, en remisión 
desde el año 2000; en-
dometriosis y una quis-
tectomía de ovario en el 

año 2015. Entre los antecedentes familiares, ambos progenitores padecían 
de HTA, sin eventos cardiovasculares. La paciente era fumadora de 11-20 
cigarros al día, aunque estaba en proceso de deshabituación tabáquica con 
vareniciclina. Negaba consumo de alcohol u otras sustancias ilícitas. Refería 
llevar una dieta baja en sal y no realizaba ejercicio físico de forma habitual. 
Su tratamiento en ese momento constaba de enalapril 20mg, hidroclorotiazi-
da 25 mg y amlodipino 5 mg por la mañana; más 5 mg de amlodipino por la 
noche, además de levonorgestrel 100 mcg / etinilestradiol 20 mcg.

En la anamnesis dirigida destacaba una ganancia ponderal, de 20 kg de peso, 
que se había instaurado en menos de un año. La paciente refería también au-
mento de vello corporal, negando fragilidad capilar.
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En la exploración física destacaba una talla de 175 cm con un peso de 88 kgs 
(IMC 32 kg/m2). Cifras de PA clínica de 143/110 mmHg. Frecuencia cardíaca de 
96 lpm. Destacaba una obesidad de predominio troncular que se acompañaba 
de facies característica con aspecto de luna llena, así como acúmulo de grasa en 
zona cervical posterior. Además, se apreciaban estrías abdominales sin aumento 
de coloración. El resto de la exploración era anodina.

La analítica con la que es derivada desde Atención Primaria no presentaba nin-
guna alteración relevante con bioquímica y hemograma básicas normales, así 
como determinación de TSH en rango de referencia.

Pruebas complementarias:

1.	Monitorización ambulatoria de presión arterial (MAPA), en el cual se apreciaba 
HTA grado 2 (PA media 24 horas 134/92 mmHg) con patrón dipper (imagen 1).

2.	 Estudio analítico ampliado con estudio hormonal mostraba un hemograma normal 
junto con una hipopotasemia leve (3,30 mEq/L); además de un cortisol basal lige-
ramente elevado (20’9 mcg/dL) con una excreción urinaria de cortisol libre elevada 
(139 μg/24h) con un cociente cortisol/creatinina de 94 μg/g. Por lo demás, el perfil 
renal y hepático eran normales; así como los niveles de aldosterona, renina y la 
determinación de catecolaminas y metanefrinas en orina de 24 horas. 

3.	Ecocardiografía normal.

4.	Ecografía renal en la que no se observaban criterios de estenosis de arte-
rias renales hemodinámicamente significativos, pero sí se objetivaron unas 
imágenes nodulares bilaterales de 2,8 y 2 cm en áreas suprarrenal derecha e 
izquierda respectivamente.

5.	Ante estos hallazgos y el diagnóstico de sospecha se decidió solicitar un TC 
abdominal (imagen 2) para caracterizar mejor las lesiones, confirmando la 
presencia de nodulaciones adrenales bilaterales sugerentes de adenomas.

Imagen 2

TC. Abdominal
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JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
En este punto del caso clínico, la sospecha de un posible síndrome de Cus-
hing suprarrenal era alta; pero no hay que olvidar que el enfoque razonado y 
sistemático del clínico es muy importante para no dejar cabos sueltos. Eso nos 
llevó a plantearnos varias preguntas: ¿Qué significado tiene esa elevación del 
cortisol libre urinario? ¿El hallazgo de la prueba de imagen era incidental o es 
el causante de la sintomatología de la paciente? ¿Estarían, por tanto, ambos 
hallazgos relacionados?

En cuanto a la aparición en las pruebas de imagen de masas suprarrenales bila-
terales, las guías clínicas recomiendan evaluar cada lesión de forma individual, 
siguiendo los mismos protocolos para cada una que si el hallazgo hubiera sido 
un incidentaloma unilateral. Así, según las series publicadas de incidentalomas, 
el 80% se corresponde con adenomas; el 8% con carcinomas; el 7% con feo-
cromocitomas y el 5% con metástasis 2.

Los adenomas suprarrenales son, por tanto, el hallazgo más frecuente, siendo 
hasta el 15 % de ellos funcionantes. Es importante tener esto en cuenta, por-
que ante la aparición de una masa suprarrenal, estamos obligados a descartar 
hiperfuncionalismo de ésta, más aún si cabe si el paciente presenta síntomas 
que nos orienten a ello. Las entidades a diferenciar, principalmente por la clínica 
y los datos analíticos son el feocromocitoma, el hiperaldosteronismo primario y 
el síndrome de Cushing (SC).

Los feocromocitomas son tumores que se originan de las células cromafines 
en la médula de la glándula suprarrenal, provocando una secreción elevada de 
catecolaminas y caracterizándose por clínica de HTA que puede ser paroxística 
o mantenida; acompañada de crisis hipertensivas que se caracterizan clási-
camente por cefalea, sudoración y palpitaciones. En este caso, la clínica no 
orientaba a esta entidad y las catecolaminas/metanefrinas solicitadas en orina 
de 24 horas fueron negativas.

El hiperaldosteronismo (HAP) primario normalmente se acompaña de alteraciones 
iónicas como la hipopotasemia y la alcalosis metabólica, debido al efecto de la al-
dosterona en el túbulo colector cortical; destacando además una HTA que tradicio-
nalmente no se acompaña de edemas por un mecanismo de escape. En este caso, 
aunque es cierto que se apreciaba una hipopotasemia en la analítica, la aldosterona 
y el cociente aldosterona/actividad de renina plasmática eran normales.

La tercera entidad es el síndrome de Cushing que puede ser causado, al igual 
que el HAP por una hiperplasia nodular suprarrenal, un adenoma o un carcino-
ma. Se caracteriza por presentar síntomas como la ganancia de peso, irregu-
laridades menstruales o debilidad muscular y signos como obesidad, plétora 
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facial, facies de luna llena, hipertensión, estrías rojo-vinosas y fragilidad capilar, 
así como alteraciones del metabolismo de los hidratos de carbono y osteopo-
rosis. La hipopotasemia, podría justificarse por el efecto mineralocorticoide de 
la conversión del exceso de cortisol a cortisona.

Por último, la toma de fármacos como son los anticonceptivos hormonales, 
principalmente los de mayor carga estrogénica, y la vareciclina, como efecto 
adverso poco frecuente, pueden empeorar el control de presión arterial.

En nuestro caso, la sintomatología y la excreción de cortisol libre urinario aumen-
tada también nos orientó hacia el hipercortisolismo como causa de HTA secunda-
ria. Recordemos que la mayoría de las masas suprarrenales no son funcionantes, 
por lo que el hallazgo de la ecografía podría ser casual. El SC puede ser exógeno, 
por ingesta externa de corticoides, que es la causa más frecuente; o endógeno. 
Dentro de éste, hay tres opciones posibles: una enfermedad de Cushing produ-
cida por un tumor hipofisario, siendo la causa más frecuente un microadenoma; 
un cushing ectópico, por la producción autónoma de CRH o ACTH a partir de 
enfermedades tumorales extrahipofisarias; o un SC suprarrenal.

La paciente negaba la toma de corticoides o derivados por lo que las prue-
bas complementarias serían las encargadas de confirmar o descartar el SC, así 
como en caso afirmativo, de localizar el foco productor.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
La paciente fue valorada de forma conjunta con el servicio de Endocrinolo-
gía, solicitándose nuevas pruebas analíticas de cara a confirmar el diagnóstico, 
destacando: cortisol salival nocturno 1,108 μg/dL; excreción de cortisol urinario 
392 μg/24h; cociente cortisol/creatinina en orina 230 μg/g; cortisol sérico 22.7 
μg/dL; ACTH < 5pg/mL y cortisol tras prueba de supresión nocturna con 1 mg 
de dexametasona (test de Nugent) 30.1 μg/dL. Se solicitaron además hormonas 
androgénicas, que fueron normales (Tabla 2).

Tabla 2

Parámetro Valores
Valores de 
referencia

TSH (μUI/mL) 0’56 0’34-5.10

Cortisol (μg/dL) 22’7 6’7-22.6

Aldosterona (pg/mL) 136’7 38-150

Renina (pg/mL) 10 1’7-23’9

Excreción cortisol en orina 24 horas (μg/24h) 392 5-62
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Cociente cortisol/creatinina en orina 24 h (μg/g) 230 3-40

Excreción metanefrinas en orina 24h (μg/24h) 217 74-297

Excreción normetanefrinas en orina 24h (μg/24h) 641 73-808

Metanefrina/Creatinina en orina 24h (μg/g) 146 10-450

Normetanefrina/Creatinina en orina 24h (μg/g) 432 100-750

Cortisol en saliva nocturna (μg/dL) 1,008 0,015-0,1

ACTH (pg/mL) 5,9 10-60

Cortisol tras supresión nocturna con 1 mg DXT 
 (Test de Nugent) (μg/dL)

30’1

Androstendiona (ng/mL) 1,33 0,2-4,5

Deshidroepiandrosterona (μg/dL) 41 23-266

Pruebas analíticas a destacar

Estas pruebas confirmaban el diagnóstico de SC y, además, ante el valor dis-
minuido de ACTH con cortisol elevado, nos orientaba hacia un SC ACTH-inde-
pendiente, por lo que se debería solicitar un TC abdominal, lo cual ya se había 
hecho ante los hallazgos de la ecografía renal.

El TC abdominal fue informado como nódulos adrenales bilaterales de unos 2.9 
cm derecho y de 2.4 cm izquierdo, con características radiológicas compatibles 
de adenomas (por tamaño, morfología y densidad).

Tras confirmar la presencia de un SC de origen suprarrenal, era necesario dis-
tinguir si la hipersecreción dependía efectivamente de ambas masas o si solo 
una de ellas era la que estaba provocando toda la clínica, por lo que se solicitó 
una gammagrafía con I131-norcolesterol.

La decisión final del tratamiento fue supeditada al resultado de esta prueba, así 
como la decisión de ser intervenida, que se adoptó en comité multidisciplinar.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Denominamos SC al conjunto de signos y síntomas que aparecen en el orga-
nismo como consecuencia de la exposición excesiva de glucocorticoides. Entre 
las causas que pueden ser el origen de esta patología, podemos diferenciar en-
tre Cushing ACTH-dependientes y ACTH-independientes; aunque previamente 
deberíamos de establecer el diagnóstico y comprobar que, efectivamente nos 
encontramos ante esta enfermedad.

Para diagnosticar el hipercortisolismo, ‘’The Endocrine Society’’ recomienda en 
sus guías clínicas 3 la realización de pruebas de alta sensibilidad y la positividad 
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en al menos 2 de ellas, siendo éstas: la excreción de cortisol libre urinario en orina 
de 24 horas, la determinación de cortisol en saliva nocturna y la prueba de su-
presión con dosis bajas de dexametasona (test de Nugent o test de Liddle débil).

Una vez confirmado el diagnóstico de Cushing, debe realizarse un diagnóstico 
etiológico y de localización, siendo el primer paso a dar la determinación sérica 
de ACTH para así poner evidencia si nos encontramos ante un síndrome de Cus-
hing ACTH independiente (deberíamos en ese caso solicitar un TC de glándulas 
suprarrenales); o un síndrome de Cushing ACTH dependiente (recomendándose 
en ese caso proseguir estudio con test de Liddle fuerte y/o test de CRH que se-
gún sus resultados nos llevarían a pedir otras pruebas de imagen como una RMN 
hipofisaria, una gammagrafía u otras pruebas para localizar el posible foco) 4.

Ante el diagnóstico de un SC de origen suprarrenal, es importante destacar que, a 
menudo, la secreción autónoma de cortisol ocurre de forma silente o con signos 
y síntomas muy poco floridos. Tener esto en cuenta es muy importante ya que 
estos pacientes tienen una mayor morbimortalidad asociada a la presencia de os-
teoporosis, alteraciones psiquiátricas y, sobre todo; tienen una mayor prevalencia 
de eventos cardiovasculares que aquellos con incidentalomas no funcionantes 5.

Los incidentalomas pueden ser encontrados de forma bilateral entre un 10 y 
15% de los casos, siendo en éstos más frecuente la secreción autónoma de 
corticoides; como se puede observar en el estudio realizado por Vassilatou et al 
6 en el que el 35% de los pacientes con adenomas bilaterales tenían secreción 
de corticoides por un 17% de aquellos unilaterales; aunque no parecía haber 
diferencias en la morbimortalidad.

En cuanto al tratamiento, se recomienda la resección de las lesiones prima-
rias que pueden estar provocando el SC ya sea hipofisaria, ectópica o adrenal; 
siempre y cuando la cirugía sea posible. A destacar que en aquellos casos en 
los que la cirugía no es posible, se recomienda el uso de inhibidores de la este-
roidogénesis como ketoconazol o mitotano 4, 7.

Con respecto al seguimiento, los pacientes que hayan sido sometidos a una 
extirpación quirúrgica unilateral deberían ser seguidos para evaluar si sería ne-
cesario que recibieran terapia glucocorticoidea en el caso de que experimenten 
algún grado de insuficiencia suprarrenal, debiendo continuarse el seguimiento 
hasta que ésta se resuelva. En el caso de adrenalectomía bilateral, esta terapia 
debería ser, como es lógico; de por vida, recibiendo por tanto sustitución tanto 
glucocorticoidea como mineralcorticoidea.

Por último, sobre las comorbilidades del SC, hay que destacar que la mejoría se 
instaura de forma progresiva, requiriendo desde semanas a un año el descenso 
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del IMC así como de las cifras de PA; destacando que hasta en un 25% de casos 
pueden no revertir. La osteoporosis puede necesitar de hasta 4-5 años para una 
recuperación completa. Y en el caso de la morbimortalidad cardiovascular parece 
mantenerse el incremento a largo plazo del riesgo de sufrir un infarto agudo de mio-
cardio con respecto a aquellas personas que no han padecido esta enfermedad 8.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
El fenotipo, dentro de los pacientes hipertensos en tratamiento, de hipertensión 
arterial (HTA) no controlada enmascarada se define por la normalidad de las cifras 
de presión arterial (PA) en consulta y la presencia de cifras altas en estudio ambu-
latorio. Es una situación clínica frecuente y con repercusión orgánica similar a la 
HTA mantenida. Presentamos el caso de un paciente de 46 años que es derivado 
a nuestra consulta de HTA por palpitaciones y mal control de HTA. En consulta 
presenta cifras de PA normales. Se solicita un estudio de monitorización ambu-
latoria de la presión arterial (MAPA). Este, realizado mientras el paciente realizaba 
una guardia médica, objetiva cifras elevadas de presión arterial. Se diagnostica 
al paciente de HTA no controlada enmascarada y se modifica su tratamiento. La 
evolución posterior del paciente fue favorable, con mejoría en las cifras de PA 
en un segundo MAPA y cambio de patrón riser a dipper. Dada la disponibilidad 
actual de los dispositivos de MAPA, debería de realizarse en los hipertensos un 
control ambulatorio para valorar la efectividad del tratamiento, detectar y evitar 
la HTA no controlada enmascarada, ya que es una entidad prevalente e infra-
diagnosticada que requiere más estudios para investigar su impacto, también en 
profesionales sanitarios que realizan guardias o turnos de noche.

Palabras clave: Hipertensión no controlada enmascarada, médico, guardia.

INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial (HTA) enmascarada se caracteriza por la presencia de 
una presión arterial (PA) normal en la consulta médica y unas cifras de PA am-
bulatorias elevadas, objetivadas bien mediante medición ambulatoria de la PA 
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(MAPA) o por automedición ambulatoria de la PA (AMPA) (1). Es el fenómeno 
inverso a la HTA de bata blanca, en la que se observan cifras altas de PA en la 
medición en consulta, pero normales en el estudio ambulatorio. Esta entidad ha 
ido ganando importancia en los últimos años, gracias a la mayor disponibilidad 
de unidades específicas de HTA y al mayor uso de dispositivos de MAPA.

Aunque en un principio el término se definió para individuos sin tratamiento antihi-
pertensivo, actualmente también se utiliza para evidenciar las diferencias entre la 
medición de la PA en consulta y fuera de ella en pacientes en tratamiento para la 
HTA. Así distinguiríamos cuatro fenotipos de pacientes hipertensos en tratamiento:

•	HTA controlada: PA en consulta y ambulatoria controlada.

•	HTA de bata blanca no controlada de bata blanca: PA alta en consulta y nor-
mal ambulatoria.

•	HTA no controlada enmascarada: PA normal en consulta y alta ambulatoria.

•	HTA persistente no controlada: PA alta en consulta y ambulatoria.

Pese a ser ambos métodos válidos para detectar la HTA y sus fenotipos, existen 
diferencias entre la MAPA y la AMPA. La MAPA evalúa la PA durante el día y la 
noche y en distintas situaciones y posiciones (de pie, sentado, tumbado), refle-
jando la situación real y habitual de la PA en el día a día del paciente. Por otro 
lado, la AMPA únicamente evalúa la PA en posición sentada, durante el día y en 
el domicilio. Se distinguen varios fenotipos de HTA enmascarada (HE) según las 
discrepancias o concordancias entre ambos métodos de medición: HE dual, con 
cifras elevadas de PA en AMPA y en MAPA; HE ambulatoria aislada, con cifras 
elevadas en MAPA y normales en AMPA; y HE domiciliaria aislada, con cifras 
elevadas en AMPA y normales en MAPA(2). Un último factor a tener en cuenta es 
que mientras el umbral para la definición de HTA en medición de PA clínica (en 
consulta) es 140/90 mmHg, tanto en AMPA como en MAPA es de 135/85 mmHg.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Paciente de 46 años que es derivado desde Atención Primaria a la consulta de 
Riesgo Cardiovascular e HTA de nuestro centro por palpitaciones frecuentes y, 
en ocasiones, cifras de PA en torno 140/95 mmHg. Como antecedentes presen-
ta asma extrínseco, HTA y fibrilación auricular paroxística en el contexto de una 
situación de estrés hace 7 años, no anticoagulada. En tratamiento actual con 
losartán 50 mg cada 24 h. Es médico de profesión, no realiza dieta hiposódica 
y hace escaso ejercicio. En la actualidad, tras cambiar su medicación antihiper-
tensiva de enalapril 10 mg/24 h a losartán 50 mg/24 h presenta cifras de PA en 
AMPA de 140/85 mmHg.
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El paciente refiere clínica de palpitaciones intermitentes, sin relación con el ejer-
cicio o el estrés. No presenta síntomas sugerentes de síndrome de apneas-
hipopneas del sueño (SAHS), clínica anginosa u otra sintomatología.

A la exploración física presenta un ligero sobrepeso, con IMC de 26.4 kg/m2. 
La PA medida en consulta es de 119/82 mmHg. El resto de la exploración es 
compatible con la normalidad.

Entre las pruebas complementarias destaca una analítica sanguínea con hiper-
colesterolemia (colesterol total 222 mg/dL, HDL-colesterol 49 mg/dL, LDL-co-
lesterol (calculado) 155 mg/dL) y triglicéridos normales (88 mg/dL). No presenta 
albuminuria. Se realiza electrocardiograma (ECG) que muestra ritmo sinusal.

Tras esta primera cita se cambia el tratamiento antihipertensivo a olmesartán 40 
mg/24 h e hidroclorotiazida 12.5 mg/24 h y se añade rosuvastatina 5 mg/24 h. 
Se solicita analítica, MAPA, ecocardiografía y monitorización con Holter de 24h 
y se cita con los resultados.

Figura 1

Pasado un mes, el paciente acude a revisión. El ecocardiograma no mostró 
alteraciones, presentando una fracción de eyección del ventrículo izquierdo 
conservada, sin hipertrofia ni dilatación u otras alteraciones estructurales. La 
monitorización con Holter no captó episodios de fibrilación auricular ni otros ha-
llazgos de interés. En la analítica sanguínea se objetivaba una mejoría del perfil 
lipídico (colesterol total 134 mg/dL, HDL 40 mg/dL y LDL 77 mg/dL).

El estudio de MAPA se realizó mientras nuestro paciente realizaba una guardia 
médica de 24 horas (ver figura 1). En este presentó una PA media de 139/95 
mmHg, sin descenso nocturno (patrón riser). Se realizó un diagnóstico y se 
procedió a ajustar el tratamiento.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Hipertensión arterial no controlada enmascarada.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Ante estos datos, se diagnosticó al paciente de HTA no controlada enmasca-
rada, ya que en consulta seguía presentando cifras de PA normales, mientras 
que en MAPA estas eran elevadas. Se procedió a ajustar el tratamiento con tres 
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fármacos: olmesartán 40 mg cada 24 h, amlodipino 5 mg cada 24 h e hidroclo-
rotiazida 12.5 mg cada 24h. Se citó al paciente en consulta en un mes con un 
nuevo estudio de MAPA.

En este (figura 2), realizado también mientras se encontraba de guardia, presentó 
una PA media de 132/91 mmHg con descenso nocturno (patrón dipper). Pese a 
la mejoría respecto al estudio previo, debido a la persistencia de cifras elevadas 
de PA diastólica se añadió un cuarto fármaco al tratamiento, nebivolol 5 mg/24h. 
Podemos ver la evolución completa de las cifras de PA en MAPA en la tabla 1.

Tabla 1

Comparación de valores en MAPA tras la primera y tras la segunda consulta

Figura 2

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Se estima que la prevalencia de la HTA enmascarada es de entre un 8 y un 20%, 
e incluso puede llegar al 50% pacientes con HTA en tratamiento(3). En la tabla 
2 podemos observar un resumen de los distintos fenotipos de HTA según los 
valores de PA clínica y de MAPA.
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Diversos estudios observacionales han hallado que la HTA enmascarada se 
asocia a lesión de órgano diana en un grado similar a la HTA sostenida, pudien-
do producir microalbuminuria, ateromatosis carotídea e hipertrofia ventricular. 
Su importancia clínica radica en el infradiagnóstico que presenta, ya que en 
numerosas ocasiones para el diagnóstico y seguimiento de la HTA se tiene en 
cuenta sólo la PA clínica en consulta. Esta tendencia ha ido cambiando en los 
últimos años, usando cada vez más las cifras de AMPA, principalmente. Sin 
embargo, recientes estudios demuestran que hasta un 30% de los pacientes 
con HTA enmascarada podrían presentar cifras de AMPA normales y, sin em-
bargo, elevadas en MAPA2. Por ello, es fundamental realizar un estudio con 
MAPA ante la sospecha diagnóstica de HTA enmascarada, especialmente en 
pacientes con cifras de PA en el límite superior de la normalidad (130/80 – 
140/90 mmHg), ya sea en consulta o en AMPA.

La prevalencia de HTA no controlada enmascarada en individuos bajo trata-
miento antihipertensivo, según el registro nacional de MAPA, se sitúa sobre el 
30 %. La ausencia de identificación de esta situación ocasiona el infratrata-
miento de estos enfermos, con las consecuencias que ello conlleva(4)

Las recomendaciones actuales de las guías clínicas para un estudio con MAPA 
son: sospecha de HTA de bata blanca, HTA refractaria o resistente, HTA de alto 
riesgo, HTA lábil o borderline, monitorización de eficacia del tratamiento y estu-
dio del patrón circaciano de la PA.

En el caso de nuestro paciente se suma además un factor poco estudiado: 
la realización de guardias médicas de 24 horas. Son escasas las publi-
caciones que han investigado la prevalencia y características de la HTA 
en profesionales sanitarios. Una de ellas, el estudio español ESTHEN-2, 
obtuvo una prevalencia de HTA enmascarada del 24% en profesionales sa-
nitarios “normotensos”(5). Algunas investigaciones relacionan el trabajo en 
turno de noche y las guardias de 24h con un aumento del riesgo de úlceras 
pépticas, diabetes, enfermedad coronaria y un aumento de la mortalidad 
cardiovascular(6). Este efecto de las guardias en la salud cardiovascular y 
su posible relación con el desarrollo de HTA enmascarada e HTA no con-
trolada enmascarada, nos plantea la posibilidad de realizar cribado de esta 
con MAPA en los profesionales sanitarios, especialmente en aquellos con 
cifras de PA en consulta limítrofes. En nuestro caso, al realizar el MAPA 
durante la guardia, tuvimos una información detallada de la situación del 
paciente durante estas y, en consecuencia, pudimos ajustar el tratamiento 
antihipertensivo al detalle.
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Tabla 2

Tipos de HTA según PA Clínica y MAPA
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CASO CLÍNICO 22

LA IMPORTANCIA DEL MANEJO CORRECTO DE LAS CRI-
SIS HIPERTENSIVAS Y LA DETECCIÓN DE HTA REFRAC-
TARIA DE LARGA DATA
AUTORES:
(1) Rodríguez Carrillo, M., (2) Blanco Taboada, A., (3) Bernal Sánchez Arjona, M., (4) Noguera 
Sánchez, L., (5) Bravo Domínguez, P., (6) CASTILLO MATUS, M.
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(1) Médico Residente Medicina Familiar y Comunitaria. Centro de Salud Castilleja de la cuesta, 
Sevilla., (2) Residente de 4º año de Medicina Interna. Hospital San Juan de Dios del Aljarafe. 
Bormujos. Sevilla, (3) Especialista en Neurología. Hospital Universitario Virgen del Rocío. Se-
villa, (4) Residente de 3er año de Medicina Familiar y Comunitaria. Centro de Salud Castilleja 
de la Cuesta. Castilleja de la Cuesta. Sevilla, (5) Residente de 2º año de Medicina Familiar y 
Comunitaria. Centro de Salud Castilleja de la Cuesta. Castilleja de la Cuesta. Sevilla, (6) Resi-
dente de 2º año de Medicina Interna. Hospital San Juan de Dios del Aljarafe. Bormujos. Sevilla

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos a un paciente de 55 años de edad, con Hipertensión Arterial (HTA) 
refractaria a fármacos sin adherencia terapéutica ni seguimiento, que presenta 
un cuadro agudo de crisis hipertensiva, siendo atendido en urgencias adminis-
trándose medicación hipotensora acusada, con el consiguiente descenso brus-
co de cifras tensionales, coincidiendo con la aparición de focalidad neurológica 
(hemiplejia izquierda). Se activa código ictus diagnosticándose de ictus isqué-
mico derecho de origen hemodinámico, y tratándose mediante fibrinólisis. Una 
vez conseguida la estabilidad neurológica, se inicia estudio de secundarismo 
de HTA maligna, siendo el paciente diagnosticado de hiperaldosteronismo pri-
mario por adenoma suprarrenal. La relevancia de este caso recae en la impor-
tancia de la correcta valoración integral de la HTA. Desde el punto de vista de la 
crisis hipertensiva, es muy importante la optimización del tratamiento médico, 
utilizando el fármaco que mejor se adapte a las características de cada paciente 
y a la clínica, consiguiendo siempre un descenso gradual de la presión arterial. 
Por otro lado, respecto al manejo crónico del paciente hipertenso cabría aten-
der a las etiologías que ocasionan de forma secundaria HTA y que, por ello, son 
causantes de HTA refractaria en múltiples ocasiones, como ocurre en los casos 
de hiperaldosteronismo.

Palabras clave: Hipertensión. Accidente cerebrovascular. Hiperaldosteronismo. 
Hypertension. Stroke. Hyperaldosteronism
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INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial es una de las principales enfermedades en seres hu-
manos a nivel general. La presión arterial (PA) alta afecta a >1000 millones de 
personas y se calcula que causa 9.4 millones de muertes cada año(1).

Sólo un 20% de los pacientes hipertensos con patologías asociadas como las 
cardiovasculares, cerebrales, renales y diabéticas, tienen la Presión Arterial (PA) 
controlada dentro de los límites recomendados por la Organización Mundial de 
la Salud (OMS), siendo este mal control, el principal determinante de la inciden-
cia de enfermedad cardiovascular en España. La baja adherencia al tratamiento 
en enfermedades crónicas como la hipertensión arterial, sigue siendo actual-
mente un problema latente en nuestro país(2).

Este inadecuado control tensional trasladado a la asistencia en urgencias com-
porta un elevado número de casos atendidos en estos servicios por presentar 
cifras elevadas de PA con las consiguientes potenciables complicaciones a ni-
vel de órgano diana. Así pues, el manejo de estos cuadros puede suponer un 
gran reto desde el punto de vista farmacológico, de tal forma que debería indi-
vidualizarse dependiendo de las características de cada paciente y su cuadro 
clínico, evitando así efectos indeseables atribuibles a las bajadas bruscas de PA 
que pueden suponer complicaciones agudas por alteración hemodinámica(3).

Por la gran importancia que supone esta entidad, a parte del incumplimiento 
terapéutico, en el control de la PA debe tenerse en cuenta una visión global, 
abarcando aspectos como la identificación de otros factores de riesgo cardio-
vascular, las causas secundarias de hipertensión, la detección de consecuen-
cias cardiovasculares de la HTA, entre otros(1).

De esta manera, deberemos atender al despistaje de hipertensión arterial secunda-
ria ante situaciones como HTA moderada/grave, HTA resistente a fármacos, crisis 
hipertensivas, coexistencia con hipopotasemia, incidentalomas suprarrenales, pa-
cientes con historia familiar de HTA de inicio precoz, etc. En esta línea, una de las 
principales causas de HTA secundaria corresponde con el hiperaldosteronismo(4).

En estos casos, la producción de aldosterona está inadecuadamente aumenta-
da de forma relativamente autónoma en relación con el sistema renina-angio-
tensina-aldosterona (SRAA) y no puede ser suprimida por sobrecarga salina o 
bloqueo de SRAA. El exceso de aldosterona ocasiona HTA y supresión de la 
actividad de la renina plasmática(5).

Las concentraciones de aldosterona elevadas producen daño cardiaco y mayor 
morbimortalidad cardiovascular, por lo que un diagnóstico precoz modificará 
su evolución(5).
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Paciente varón de 55 años, sin alergias medicamentosas conocidas ni hábitos 
tóxicos, con factores de riesgo cardiovascular: hiperlipemia familiar combinada, 
diabetes mellitus tipo 2, hiperuricemia, esteatohepatitis no alcohólica e HTA 
refractaria de larga data (20 años de evolución, siendo valorado en la Unidad 
de HTA y lípidos con terapia de hasta 5 fármacos sin llegar a conseguir un ade-
cuado control por ausencia de cumplimiento terapéutico y abandono de segui-
miento desde el año 2011). Sin tratamiento domiciliario actualmente.

Acude a urgencias por crisis hipertensiva, refiriendo cifras de PA de 321/200 
mmHg, junto con sensación de lentitud y pesadez. No había presentado focalidad 
neurológica ni dolor torácico, disnea ni otra clínica a la anamnesis por aparatos.

En urgencias, en primer lugar, se opta por la administración de terapia hipo-
tensora acusada (amlodipino 10 mg sublingual, captopril 25 mg sublingual, 
diazepam 5 mg y nifedipino 10 mg sublingual), de tal forma que se consigue 
bajada brusca de PA a 160/90 mmHg, coincidiendo con episodio de focalidad 
neurológica consistente en hemiplejia izquierda. De esta forma, es activado el 
protocolo de código ictus, realizándose TC craneal y Angio-TC, donde se pone 
de manifiesto una estenosis de la arteria cerebral anterior (ACA) derecha.

Así pues, el paciente es sometido a fibrinólisis, tras comprobar que carece de 
criterios de exclusión y que se encontraba dentro del periodo de tiempo permi-
tido, no siendo candidato a terapia endovascular por la localización intracraneal 
de la estenosis que cursaba sin oclusión.

A la exploración física, hemodinámicamente: PA 169/87mmHg, frecuencia car-
díaca (FC) 85lpm, SatO2 98%, glucemia 225mg/dl. Buen estado general, cons-
ciente, colaborador y orientado en espacio, tiempo y persona, normocoloreado 
y normohidratado.

Exploración neurológica: Escala Glasgow 15 puntos. No afasia, nomina y repite 
correctamente. Leve disartria. Hemianopsia homónima izquierda. Motilidad ocu-
lar extrínseca conservada, pupilas isocóricas y normorreactivas. No asimetría 
facial. Hemiplejia izquierda y leve hipoalgesia ipsilateral. Reflejo cutáneo plantar 
izquierdo extensor de triple retirada. No extinción. Escala NIHSS 12 puntos.

A la auscultación cardiaca ritmo regular sin soplos ni roces audibles. No soplos 
carotídeos. No presenta ingurgitación yugular ni reflujo hepatoyugular. Eupnei-
co sin empleo de musculatura respiratoria accesoria. Buen murmullo vesicular 
sin ruidos sobreañadidos. Abdomen con peristaltismo conservado, blando y 
depresible, no doloroso a la palpación. No visceromegalias palpables. No so-
plos abdominales. No presenta edemas en miembros inferiores ni signos de 
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trombosis venosa profunda. Pulsos femorales, poplíteos, tibiales posteriores y 
pedios presentes y simétricos.

Pruebas complementarias en Urgencias y Unidad de Ictus

•	Angio-TC de cráneo: Estenosis crítica de la arteria cerebral anterior derecha, 
con paso distal del contraste. Resto de vasos de troncos supraaórticos y po-
lígono de Willis sin evidenciar estenosis/oclusión significativa.

•	TC de cráneo de control: Hipodensidad en sustancia blanca frontal compati-
ble con signos de enfermedad arterial de pequeño vaso. (Imagen 1).

Imagen 1

TC Craneal

•	 Analítica sanguínea: hemoglobina 149 g/L, glucemia 129 mg/dL, creatinina 1.1 
mg/dL, ácido úrico 7.3 mg/dL, filtrado glomerular 85 mL/min, sodio 146 mEq/L, 
Potasio 3.3 mEq/L, PCR 2.8 mg/L; colesterol 152 mg/dl, Triglicéridos 119 mg/dL.

•	Electrocardiograma: ritmo sinusal a 93 lpm, eje normal, QRS estrecho, ondas 
T negativas en V1, V2, V3, sin alteraciones del segmento ST.
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JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
•	Crisis hipertensiva en paciente con HTA crónica refractaria.

•	 Ictus isquémico hemisférico derecho con estenosis de ACA derecha de ori-
gen hemodinámico.

Nos encontramos ante un paciente de mediana edad que presenta cifras 
de PA superiores a 180/120mmHg (definición de crisis hipertensiva según la 
Guía Europea de las Sociedades de Hipertensión Arterial y Cardiología), sin 
aparente focalidad neurológica inicialmente, por lo que ante esta urgencia 
hipertensiva cabría descartar HTA maligna o acelerada, exceso de catecola-
minas circulantes (ingesta de cocaína, anfetaminas u otras drogas de diseño; 
feocromocitoma). No obstante, el paciente presenta seguidamente datos de 
focalidad neurológica (hemiplejia izquierda y disartria), por lo que tendrían que 
descartarse causas neurológicas: encefalopatía hipertensiva, enfermedad ce-
rebrovascular aguda, hemorragia subaracnoidea.

Por otro lado, desde el punto de vista HTA refractaria, a pesar del incumplimien-
to terapéutico evidente, sería necesario realizar un diagnóstico diferencial bus-
cando causas de hipertensión secundaria: Síndrome de apnea hipoapnea del 
sueño (SAHS), enfermedades renales (enfermedad renal crónica y enfermedad 
renal vascular), enfermedades endocrinas (hiperaldosteronismo primario, pato-
logías tiroideas, síndrome de Cushing, feocromocitoma), coartación de aorta, 
HTA inducida por medicamentos y otras sustancias exógenas, como drogas, 
antiinflamatorios no esteroideos, entre otros.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Durante su estancia en la Unidad de Ictus el paciente experimenta escasa me-
joría respecto al déficit neurológico, manteniendo estabilidad clínica y hemodi-
námica, así como ausencia de datos de sangrado intracraneal a nivel radiológi-
co, por lo que ingresa en planta de hospitalización.

En planta, el paciente mantiene PA en torno a 170/80 mmHg en tratamiento 
con cuatro fármacos. Ante estas cifras tensionales elevadas, junto a sus ante-
cedentes de HTA refractaria a tratamiento, sin seguimiento ni estudio de HTA 
secundaria, se solicitan las siguientes pruebas complementarias:

•	Ecografía Doppler renal: sin datos de estenosis renal bilateral

•	Resonancia Magnética Nuclear (RMN) craneal: hallazgos compatibles con 
infarto isquémico de evolución subaguda sin evidencia de transformación he-
morrágica (Imagen 2).
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Imagen 2

RMN craneal secuencia FLAIR

•	TC abdominal: lesión nodular de 15 mm en glándula suprarrenal derecha con 
densidades recogidas en su interior de aproximadamente 15 UH compatible 
con probable adenoma atípico (densidad recogida mayor de 10 UH). La glán-
dula suprarrenal izquierda se muestra discretamente hiperplásica sin eviden-
cia de lesiones nodulares (Imagen 3).

Imagen 3

TC abdominal_imagen nodular adrenal derecha

•	RMN abdominal: lesión subjetiva de adenoma suprarrenal derecho.
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•	Analítica sanguínea: Hemograma, coagulación, bioquímica y perfil abdominal 
normales. Iones: sodio 146 mEq/L, potasio 3.2mEq/L. Perfil lipídico con cifras 
normales. Vitamina B12 y ácido fólico normales. Proteinograma normal.

•	Hormona estimulante de tiroides (TSH) 0.37µIU/mL, T4 1.38ng/dL. Renina 
0.90 ng/ml/h. Actividad renina plasmática 0.08. Aldosterona 21.90 ng/dL, co-
ciente renina/aldosterona 273.75.

•	Normetanefrinas urinarias elevadas.

Ante estos hallazgos, se plantea como posibilidad diagnóstica un feocromo-
citoma vs un adenoma/hiperplasia suprarrenal como causantes de HTA. No 
obstante, se repite de nuevo la realización de normetanefrinas en orina re-
sultando negativas; siendo la primera determinación errónea por incorrecta 
recogida. Así mismo se revisan analíticas previas con hipopotasemia crónica 
desde el año 2010.

Se realiza interconsulta a Endocrinología, planteándose la realización de ca-
teterismo de venas renales para confirmar el diagnóstico, tras el despistaje 
bioquímico. No obstante, finalmente no es realizado, ya que se asume como 
diagnóstico de presunción que se trate de un adenoma suprarrenal, respecto a 
la posibilidad de una hiperplasia suprarrenal, por la mayor probabilidad en este 
caso y la coexistencia de hipopotasemia de larga data e HTA.

Así pues, una vez realizado un estudio más amplio, teniendo en cuenta el cua-
dro clínico referido de HTA de larga evolución refractaria a tratamiento, así como 
los hallazgos radiológicos compatibles con adenoma suprarrenal, junto con las 
alteraciones analíticas consistentes en la elevación del cociente renina/aldoste-
rona y la hipopotasemia crónica mantenida, se establece el diagnóstico final de:

•	HTA crónica secundaria a hiperaldosteronismo primario por adenoma supra-
rrenal izquierdo.

•	 Ictus isquémico hemisférico derecho en territorio completo de ACA derecha 
de origen hemodinámico por descenso brusco de TA en contexto de una 
crisis hipertensiva.

Actualmente, el paciente continúa en seguimiento ambulatorio por Endocrino-
logía y Rehabilitación. Realiza tratamiento habitual con enalapril 20mg cada 
24 horas, amlodipino 10mg cada 24 horas, espironolactona 100mg cada 24 
horas, metformina 1g cada 12 horas, insulina lispro 7UI en comidas, y insulina 
glargina 22UI cada 24 horas. Presenta buena adherencia terapéutica y mejoría 
del control de PA.
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DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La HTA consiste en la patología crónica más frecuente en países occidentales, 
con una prevalencia del 20% en población adulta. Es importante incidir en el es-
tudio de HTA secundaria, sobre todo en aquellos casos en los que haya una ele-
vación brusca de la presión arterial (PA), una escasa respuesta al tratamiento far-
macológico o un daño orgánico desproporcionado para la duración de la HTA, y 
en definitiva, en aquellos que no se consiga un buen control de la presión arterial.

La hipersecreción de aldosterona corresponde con la causa más frecuente de HTA 
secundaria (5-13%), a pesar de que se trata de una entidad infradiagnosticada. 
Dentro de las posibles etiologías del hiperaldosteronismo se encuentran las de ori-
gen primario, bien sea por la existencia de hiperplasia adrenal bilateral (etiología 
más frecuente), por un adenoma productor de aldosterona o Síndrome de Conn, 
(segunda causa más frecuente y la que correspondería en este caso), entre otros(7).

En este paciente, se asume como diagnóstico de presunción un adenoma su-
prarrenal productor de aldosterona, por el hallazgo radiológico junto con la co-
existencia de hipopotasemia, cociente renina/aldosterona elevado e HTA. En 
cuanto al manejo terapéutico, estaría indicada la extirpación quirúrgica, sin em-
bargo, en este caso se opta por manejo conservador con espironolactona que 
controlaría la hipopotasemia y la HTA, junto con otros fármacos hipotensores.

Por otro lado, desde el punto de vista de las urgencias hipertensivas, resaltar 
que son debidas a un aumento en las resistencias periféricas, que daría lugar a 
un deterioro arteriolar por alteración endotelial, perdiéndose la autorregulación 
de la circulación y pudiendo producir isquemia en órganos periféricos(8).

Por este motivo, cabría destacar la relevancia del manejo de las crisis hiper-
tensivas en el ámbito de urgencias, puesto que supone un importante motivo 
de consulta. Sería precisa la optimización del tratamiento seleccionando los 
fármacos dependiendo de las características de cada paciente.

En el caso que se presenta, se trata de una HTA de larga evolución y mal con-
trol, por lo que el intervalo de autorregulación está desplazado hacia los valores 
elevados de PA, por lo que la PA diastólica inferior a 90-95mmHg o la reducción 
de más del 25% de la PA media, puede ser demasiado intensa para la preser-
vación de un adecuado flujo arterial cerebral, cardíaco y renal, sobre todo si se 
alcanzan estas reducciones de forma brusca(9).

El empleo de nifedipino sublingual de acción rápida es ampliamente extendido 
para este propósito, no obstante, se han descrito efectos adversos graves con 
su utilización, ya que la incapacidad de controlar el grado y la velocidad de 
disminución de la PA lo hacen cuestionable para este fin(10).
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Para concluir, destacar la importancia de la valoración integral del paciente hi-
pertenso descartando causas secundarias de HTA, que en múltiples ocasiones 
son causantes del inadecuado control tensional y, por consiguiente, de compli-
caciones vasculares que aumentan la morbimortalidad.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Se presenta el caso de un varón de 40 años fumador de un paquete al día y 
consumidor habitual de cocaína, con antecedentes personales de hipertensión 
arterial (HTA), enfermedad renal crónica (ERC) secundaria a glomerulonefritis 
con biopsia renal no concluyente, en programa de hemodiálisis crónica, sín-
drome renopulmonar (vasculitis ANCA negativa), miocardiopatía dilatada con 
disfunción sistólica moderada-severa, insuficiencia mitral moderada-severa e 
hipertensión pulmonar moderada.

Se derivó al Servicio de Urgencias desde el centro de hemodiálisis por un au-
mento de la sensación disneica y dolor torácico opresivo al inicio de la sesión. 
En la exploración se detectaron cifras tensionales de 230/110 mmHg, frecuen-
cia cardíaca de 110 lpm, frecuencia respiratoria de 35 rpm y saturación de oxí-
geno de 81%. En analítica y gasometría realizadas se objetivaron parámetros 
de insuficiencia respiratoria aguda, elevación del péptido natriurético cerebral 
(BNP) y anemización con hemoglobina de 8 mg/dl. La radiografía de tórax evi-
denció infiltrados alveolares bilaterales.

El paciente ingresó en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) para intubación 
orotraqueal, estabilización con tratamiento médico y sesión de hemodiálisis 
urgente.

Los análisis toxicológicos mostraron positividad para cocaína en orina, siendo 
el cuadro clínico compatible con una emergencia hipertensiva y probable he-
morragia alveolar secundaria al consumo de cocaína que desencadenó un fallo 
cardíaco agudo y situación de edema agudo de pulmón en un paciente joven 
en hemodiálisis.

Palabras clave: emergencia hipertensiva, cocaína, edema agudo de pulmón.
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INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial (HTA) puede ser una manifestación habitual en la sobre-
dosificación de cocaína1. Su mecanismo de producción está relacionado con 
la tormenta adrenérgica generada por la misma. Aunque la semivida de elimi-
nación de la cocaína es muy corta, algunos pacientes pueden desarrollar una 
emergencia hipertensiva con convulsiones, accidente cerebrovascular (ACV) o 
edema agudo de pulmón(2).

Las emergencias hipertensivas son potencialmente graves y requieren una reduc-
ción inmediata de la presión arterial en medio hospitalario (aproximadamente un 
25% en una o dos horas) para evitar una mayor progresión del daño orgánico(3)(4).

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Motivo de consulta: aumento de sensación disneica y dolor torácico opresivo al 
inicio de la sesión de hemodiálisis.

Antecedentes personales:

•	Hipertensión arterial (HTA) diagnosticada hace 5 años.

•	Enfermedad renal crónica en estadio 5A3 secundaria a Glomerulonefritis (GN) 
seronegativa rápidamente progresiva (biopsia renal no concluyente) en pro-
grama de hemodiálisis crónica desde hace 3 años.

•	Síndrome renopulmonar vasculitis ANCA negativa hace 7 años.

•	Miocardiopatía dilatada con disfunción sistólica moderada-severa de origen 
no filiado. Insuficiencia mitral moderada-severa.

•	Hipertensión pulmonar moderada.

•	No alergias medicamentosas.

•	Hábitos tóxicos: consumo de alcohol, cocaína y cannabis. Bebedor social.

•	En tratamiento con doxazosina 8 mg/12h, losartán 100 mg/24h, atenolol 50 
mg/24h, omeprazol 20 mg/24h, calcifediol 266 mcg/30 días, pentoxifilina 400 
mg/12h, alopurinol 300 mg/24h y darbepoetina (EPO) 40 mcg/ semanal.

•	Enfermedad actual: Varón de 40 años que se derivó al Servicio de Urgencias 
desde centro periférico de hemodiálisis por presentar sensación disneica y 
dolor torácico opresivo autolimitado al inicio de la sesión.

•	Exploración física: TA 230/110, FC 110 lpm, FR 35 rpm y SatO2 81%. Mal 
estado general. Taquipneico en reposo. Auscultación cardiopulmonar con 
presencia de crepitantes bilaterales. Abdomen distendido sin defensa con 
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presencia de ascitis, no doloroso, no organomegalias. Edema facial y edemas 
con fóvea en miembros inferiores, sin signos de trombosis.

Pruebas complementarias:

•	Electrocardiograma al ingreso: taquicardia sinusal con elevación de ST en 
aVR, T hipervoltadas en V2 y V3 y criterios de hipertrofia de ventrículo izquier-
do (HVI).

•	Radiografía tórax al ingreso: patrón de infiltrado alveolar difuso bilateral (Fi-
gura 1).

Figura 1

•	 Analítica al ingreso: Cr 10.5 mg/dl, Urea 139 mg/dl, Sodio 136 mEq/L, Potasio 
5.5 mEq/L, Calcio 10.4 mg/dl, Proteínas Totales 8 mg/dl, Bilirrubina total 0.84 mg/
dl, Lactato deshidrogenasa 305 U/L, Gamma glutamiltransferasa (GGT) 163 U/L, 
Aspartato transaminasa (AST) 23 U/L, Alanina transaminasa (ALT) 47 U/L, Fosfa-
tasa alcalina (FA) 105 U/L, alfa-Amilasa 97 U/L, Creatina quinasa (CPK) 70 U/L, 
Proteína C reactiva (PCR) 16.2 mg/L, Troponina I 44.7 ng/L, pro-Péptido natriuré-
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tico cerebral (pro-BNP) >35000 pg/mL. Hemoglobina 8 g/dl, Hematocrito 27.9%, 
Leucocitos 20.19 x 10^3/µL (Neutrófilos 92.7%), Plaquetas 361 x 10^3/µL, resto 
normal. GSA: pH 7.08, pO2 81 mmHg, Pco2 85 mmHg, ácido láctico 2.1, SatO2 
85%. Autoinmunidad negativa. PCR SARS-COVID19 negativa.

•	Test de tóxicos: Positivo para benzodiazepinas, cocaína y cannabis.

•	Ecocardiografía: Ventrículo izquierdo dilatado e hipertrófico con FE 45%. Aurí-
cula izquierda dilatada. Insuficiencia mitral moderada-severa. HTP moderada.

•	 Espirometría: Obstrucción periférica objetivada por MMEF 25-75 de 58% (2600 
ml/s). Test broncodilatador negativo, aunque existe mejoría en vía fina de 51% que 
supone un aumento de 1320 ml/s. Resto de parámetros espirométricos normales.

•	Coronariografía: arterias coronarias angiográficamente normales. Dominancia 
derecha.

•	Gastroscopia: Dilatación de cámara gástrica. No signos de hemorragia di-
gestiva alta.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Juicio clínico

•	Emergencia hipertensiva y probable hemorragia alveolar secundaria a consu-
mo de cocaína.

•	Edema agudo de pulmón en paciente en hemodiálisis con cardiopatía de 
base.

Diagnóstico diferencial

En el caso descrito existía alto índice de sospecha de emergencia hipertensiva 
secundaria al consumo de cocaína que desencadenó un fallo cardíaco agudo y 
en consecuencia un edema agudo de pulmón en un paciente con una cardio-
patía de base (Figura 1).

Además de lo anterior, la asociación de disnea de novo y desaturación, des-
censo de hemoglobina e infiltrados pulmonares hizo sospechar una hemorragia 
alveolar. Inicialmente, no fue posible realizar una fibrobroncospia por la inesta-
bilidad hemodinámica del paciente, posteriormente las cifras de hemoglobina 
se mantuvieron estables y, no se evidenció sangrado activo a ningún nivel. La 
autoinmunidad resultó negativa y los infiltrados pulmonares desaparecieron 
tras la retirada del tóxico (Figura 2).
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Figura 2

El consumo de cocaína se asocia con una gran variedad de cambios histopato-
lógicos pulmonares y renales(1)(2)(5).

A nivel pulmonar, la cocaína produce un daño alveolar difuso con necrosis de 
los neumocitos tipo II y de las células endoteliales alveolares, pudiendo causar 
una hemorragia alveolar. Otras afectaciones pulmonares pueden ser bronquio-
litis obliterante con neumonía organizada (BONO), granulomatosis por talco y 
enfermedades intersticiales pulmonares(5).
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Por otra parte, la cocaína produce diversas complicaciones a nivel renal (Tabla 
1), siendo la HTA maligna y el daño tubular secundario a rabdomiólisis las ma-
nifestaciones más frecuentes(2).

Tabla 1

Rabdomiolisis

Vasculitis 70% cocaína adulterada por levamisol

Infarto renal

Nefritis intersticial aguda

Hipertensión maligna

Glomerulonefritis Mediada por Ac antiMBG

Microangiopatía trombótica

Remontándonos a los antecedentes, anamnesis y seguimiento en consulta de 
nefrología hace 10 años, no se llegó a obtener un juicio clínico concluyente a 
pesar de un extenso estudio y pruebas complementarias. Así con todo lo previa-
mente descrito y apoyándonos en la bibliografía actual se concluye que la etio-
logía de las lesiones renales, pulmonares y por consecuencia, cardiacas, se han 
atribuido, a posteriori, al consumo crónico de cocaína. En el caso de la afectación 
renal se ha hecho diagnóstico diferencial de las posibles vías causantes(2):

•	Vasculitis. La normalidad de autoinmunidad y del complemento descartaron 
la posibilidad de una enfermedad autoinmune de base. El desarrollo de un 
proceso vasculítico se debe, en el 70% de los casos a la adulteración de la 
cocaína con levamisol.

•	Hipertensión maligna. El consumo habitual y de manera continuada de cocaí-
na puede producir hipertensión arterial severa por un proceso de vasocons-
tricción a través de la activación del sistema nervioso simpático y deterioro de 
la vasodilatación mediada por óxido nítrico.

•	 El consumo crónico da lugar a cambios hemodinámicos y estructurales por in-
cremento del estrés oxidativo y del estímulo del sistema renina-angiotensina que 
desencadena un aumento de fibrosis túbulo-intersticial y aterogénesis renal.

•	El resto de las opciones diagnósticas no fueron contempladas: la normalidad 
de la CPK descartó el desarrollo de una rabdomiólisis y, aunque la biopsia 
renal mostró una muestra con una atrofia extensa, se excluyó cuadro compa-
tible con microangiopatía trombótica o nefritis intersticial aguda.
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Las descompensaciones clínicas habituales en este paciente han seguido su-
cediendo al no cesar el consumo puntual de cocaína, replanteándonos durante 
este último ingreso un diagnostico etiológico certero y compatible con todos los 
antecedentes previamente descritos, 10 años después del inicio de la clínica y 
sintomatología.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Evolución:

El paciente presentó una tórpida evolución durante su estancia en UCI con múl-
tiples complicaciones infecciosas como neumonía aspirativa, y difícil control de 
las cifras de tensión arterial, precisando múltiples fármacos antihipertensivos 
como clevidipino, urapidilo o nitroglicerina en perfusión continua e intensifica-
ción de la dosis de diálisis.

Además, presentó anemización sin evidencia de sangrado activo precisando 
transfusión de 5 concentrados de hematíes en total. Se realizó gastroscopia 
urgente donde no se evidenció signos de hemorragia digestiva alta.

Cabe destacar que, tras la suspensión del tóxico, el parénquima pulmonar se 
normalizó con desaparición de los infiltrados pulmonares en las posteriores ra-
diografías de tórax de control (Figura 2) y mejoró la función cardíaca tras trata-
miento ionotrópico.

Tras mejoría clínica y estabilidad hemodinámica, salió a planta de Nefrología 
tras una estancia de 26 días en UCI. El paciente permaneció estable desde su 
salida y se logró control de cifras de tensión arterial con tratamiento antihiper-
tensivo a dosis máximas.

Por último, se completó el estudio con la realización de una coronariografía 
donde se observó arterias coronarias angiográficamente normales.

Actualmente, continúa en tratamiento de hemodiálisis en su centro habitual, pre-
senta cifras de tensión arterial en el límite superior de la normalidad, precisando 
tratamiento domiciliario con doxazoxina 8mg/12h, irbesartán 300mg/24h, ate-
nolol 50mg/24h, verapamilo 240mg/24h y parches de nitroglicerina 5mg/24h.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El consumo de cocaína es un problema de salud pública de gran importancia 
debido al notable aumento de su prevalencia, sobre todo en países desarrolla-
dos, y a los elevados costes sanitarios derivados de sus complicaciones. En los 
servicios de urgencias hospitalarias, la cocaína representa la primera cauda de 
intoxicación aguda por sustancias ilegales, siendo el dolor torácico la manifesta-
ción clínica más frecuente(1).
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La cocaína es causante de severos efectos multisistémicos, alguno de ellos ya 
comentados. A nivel cardiovascular también puede dar complicaciones como 
infarto de miocardio, miocardiopatía dilatada, arritmias o disección aórtica, pro-
vocando un aumento del riesgo cardiovascular(6).

El paciente descrito presentaba un muy alto riesgo cardiovascular (CV) a pesar 
de su mediana edad(7):

•	ERC estadio 5. El deterioro de la función renal es un importante factor de 
riesgo vascular. Los pacientes hipertensos con enfermedad cardiovascular 
documentada o ERC estadios 3-5 se consideran automáticamente como muy 
alto riesgo CV, es decir, presentan más del 10% de mortalidad por enferme-
dad cardiovascular a los 10 años.

•	 Insuficiencia cardíaca y miocardiopatía dilatada.

•	Otros: sexo masculino, tabaquismo, anemia, hipertrofia de ventrículo izquier-
do en ECG.

La evaluación del riesgo cardiovascular en un paciente hipertenso es fundamen-
tal para iniciar de forma precoz un tratamiento adecuado, controlar otros factores 
de riesgo cardiovascular asociados y evitar complicaciones a largo plazo(7).

En los pacientes con ERC, el consumo de cocaína provoca, aún con más in-
tensidad que en población general, un mal control de la tensión arterial, y con-
tribuye como variable independiente a la progresión de la ERC. Incrementa la 
morbimortalidad por complicaciones cardiovasculares, así como la tasa de in-
fecciones en pacientes bajo tratamiento dialítico(2).
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CASO CLÍNICO 24

LACTANTE HIPERTENSO. UN RETO DIAGNÓSTICO EN PE-
DIATRIA.

AUTORES:
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CENTRO DE TRABAJO:
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
La prevalencia de la hipertensión arterial en el primer año de vida es muy esca-
sa. Las causas en esta edad son mayoritariamente secundarias y, en ocasiones, 
potencialmente graves. En este periodo existen dificultades técnicas en cuanto 
a la medición de la presión arterial y además no están implantados programas 
de diagnóstico precoz, lo que puede retrasar su detección. Presentamos el 
caso de una lactante de 4 meses de vida que acude a la consulta de nefrología 
pediátrica tras la detección de una presión arterial persistentemente elevada 
(P>99) desde las primeras semanas de vida durante su ingreso en cuidados 
intensivos neonatales. Se inició el estudio etiológico de hipertensión en el que 
finalmente se evidenció una estenosis de la arteria renal derecha. Dada la edad 
de la paciente, actualmente está controlada con tratamiento médico en espera 
de evolución. Con la presentación de este caso pretendemos sensibilizar al pe-
diatra sobre esta enfermedad y sobre la importancia del diagnóstico temprano.

Palabras clave: Estenosis renal lactante.

INTRODUCCIÓN
En los últimos años se ha estudiado ampliamente la hipertensión arterial como 
factor de riesgo cardiovascular y existe un consenso con respecto a su trata-
miento en adultos. Aunque la prevalencia de hipertensión arterial es mucho 
menor en la edad pediátrica, ha aumentado como consecuencia de la implan-
tación de programas de detección, por una parte, y por otra del aumento del 
sobrepeso y la obesidad. En pediatría el despistaje de la hipertensión arterial se 
realiza de forma sistemática a partir de los 3 años. En niños más pequeños sólo 
se recomienda en casos en los que existan factores de riesgo como la cardio-
patía o la enfermedad renal o urológica grave.
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Sin embargo en lactantes (de 0 a 12 meses) sigue siendo muy poco fre-
cuente. En este grupo de edad prevalece la hipertensión arterial secundaria 
a causas reconocibles, por lo que es importante detectarla, y llevar a cabo 
un estudio etiológico adecuado. Otra dificultad añadida en estos pacientes 
es la de la técnica de detección, cuya fiabilidad es baja. Además los valores 
de normalidad no están bien establecidos en este rango de edad. Por todo 
esto, el manejo de la hipertensión constituye un reto diagnóstico y terapéu-
tico para el profesional.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Lactante de 4 meses que acude a consulta de nefrología pediátrica por de-
tección de hipertensión arterial sistémica. Como antecedentes personales 
fue un embarazo gemelar con prematuridad tardía de 35 semanas de edad 
gestacional y pequeña para la edad gestacional (peso, longitud y perímetro 
cefálico < P5). Precisó ingreso en Unidad de cuidados intensivos neonata-
les por insuficiencia respiratoria e hipertensión pulmonar secundarias a la 
persistencia del ductus arterioso, que mejoraron tras cierre quirúrgico del 
mismo. En seguimiento posterior en consulta se evaluaron las constantes 
vitales detectando una presión arterial persistentemente elevada con valo-
res en torno a 120/70 mmHg (P>99/ P99; +3,35 DE/+2,59 DE) sin diferencias 
significativas entre las 4 extremidades. A la exploración destacaban aspecto 
distrófico y rasgos dismórficos. La auscultación fue normal y los pulsos dis-
tales estaban conservados y eran simétricos.

En el estudio inicial se solicitó función renal, urea, catecolaminas en orina, 
hormonas (TSH, cortisol, renina, aldosterona) que resultaron normales, excep-
to renina en 81 pg/mL (valores normales 1,7-23,9 pg/mL). Se solicitó scren-
ning ampliado para descartar enfermedades metabólicas que resultó normal. 
La radiografía de tórax y el electrocardiograma fueron normales. La ecografía 
abdominal y ecografía doppler renal no presentaban alteraciones. En la eco-
cardiografía transtorácica se evidenciaba hipertrofia concéntrica de ventrículo 
izquierdo sin dilatación de cavidades, con una válvula aórtica bicúspide con 
apertura casi vertical. Ante el fenotipo peculiar se solicitó también un estudio 
genético con array, exoma dirigido a fenotipo y estudio genético específico del 
síndrome de Silver Russell, siendo normales. Por último se realizó una serie 
ósea que descartó displasia ósea. Se inició tratamiento con captropil a dosis 
de 2mg/kg/día. En seguimiento posterior presentó un aumento progresivo de 
la renina (hasta un valor máximo de 336 pg/ml) y de la aldosterona (máximo de 
757 pg/mL) así como un aumento progresivo de la tensión arterial que motivó la 
asociación de captopril con amlodipino (1mg/kg/día).
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JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Lactante con hipertensión arterial en el contexto de un hiperaldosteronismo 
hiperreninémico.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
La estimulación del eje renina-aldosterona y el aumento del cociente renina/
aldosterona con la introducción de un IECA, hizo sospechar de patología vas-
culorrenal. Finalmente se realizó un angioTAC en el que se observaba una es-
tenosis focal en el origen de la arteria polar inferior derecha, con un calibre de 
0,6 mm a dicho nivel (50% con respecto al calibre del resto del vaso), y cierto 
acodamiento en su trayecto más proximal (Imagen 1 y 2).

El paciente fue diagnosticado de hipertensión arterial secundaria a estenosis 
congénita de la arteria renal derecha con hiperaldosteronismo hiperreninémico 
asociado. Dada la rapidez del diagnóstico y del escaso período con hipertensión 
no se objetivaron lesiones de órgano asociadas la hipertensión. Por el momento 
se ha decidido continuar con tratamiento médico y vigilancia estrecha. Cuando 
el paciente sea algo mayor se revaluará la posibilidad realizar un cateterismo con 
dilatación de la arteria renal derecha.

Imagen 1
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Imagen 2

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La hipertensión arterial en el primer año de vida es poco prevalente y su de-
tección obliga a realizar estudios complementarios dirigidos a identificar enfer-
medades sistémicas, sobre todo renales y vasculares, que son las causas más 
frecuentes. Sin embargo esta detección es dificultosa por diversas razones. La 
primera es que el método medición no se adapta a la edad del niño y puede 
verse influido por diversos condicionantes externos (aparataje técnico, lugar 
de medición, llanto…), poniendo en duda los valores que se obtienen. Otra 
dificultad es la propia definición de hipertensión. En pediatría se define la hi-
pertensión arterial como la presencia de presión arterial sistólica y/o diastólica 
persistentemente elevada por encima del percentil 95 para el sexo, edad y talla, 
en al menos 3 determinaciones. Al contrario de lo que ocurre en los adultos, la 
definición pues de hipertensión arterial en pediatría se sustenta en la distribu-
ción de la presión arterial en la población de niños sanos y no en la morbilidad 
asociada a un nivel concreto de presión arterial.

Por otra parte, es necesario contemplar en estos valores de referencia otros 
factores influyentes como son la edad gestacional, edad posnatal y edad pos-
concepcional, el peso al nacimiento y el peso en relación con la edad gesta-
cional. Desde 2012 se utiliza una tabla de refencia recopilada por Dionne et al, 
donde se tienen en cuenta la edad gestacional, no así otros factores. Hasta el 
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momento actual no se han publicado datos alternativos, por lo que se mantie-
nen como los valores de referencia en estos pacientes.

Es importante tener también en cuenta que durante el primer año de vida, las 
pruebas invasivas suelen requerir sedación del paciente y la mayoría suponen 
un nivel alto de radiación, por lo que su uso debe contemplar el riesgo-beneficio 
de la prueba y en muchas ocasiones se pospone hasta conseguir una edad en 
la que el paciente colabore, y los resultados sean fiables.

Por último, a diferencia de las sólidas indicaciones establecidas en el despistaje 
sistemático de HTA en atención primaria en niños a partir de los 3 años, mien-
tras que en niños menores sólo se recomienda en aquellos casos que presentan 
factores de riesgo asociados. Entre estas situaciones de riesgo se encuentran 
el antecedente de ingreso en cuidados intensivos neonatales, las infecciones 
urinarias frecuentes, las cardiopatías, la ingesta de fármacos que elevan la pre-
sión arterial, las enfermedades oncohematológicas, y las enfermedades sis-
témicas asociadas a hipertensión (esclerosis tuberosas, neurofibromatosis…). 
Estos factores deben ser conocidos por los pediatras hospitalarios y de aten-
ción primaria para poder realizar un diagnóstico precoz y posteriormente filiar 
su etiología, con el objetivo de llevar a cabo un manejo terapéutico adecuado.
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CASO CLÍNICO 25 

ALTERACIONES SEGMENTARIAS ECOCARDIOGRÁFICAS. 
MÁS ALLA DE LA CAUSA ISQUÉMICA.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de etiología desconocida carac-
terizada por la infiltración de los tejidos por granulomas no caseificantes. En 
España se estima una incidencia de 1.36/100.000 habitantes, con un aumento 
de incidencia entre los 10 y 40 años y sexo femenino. La presentación clínica 
puede ser variable, aunque la mayoría de los pacientes presentan sintomatolo-
gía respiratoria1. Hasta un 30% de los casos tienen manifestaciones extrapul-
monares, pudiendo afectar prácticamente a todos los órganos y sistemas del 
organismo. Un 5-10% de los pacientes tienen afectación cardiaca, pudiendo 
desarrollar arritmias, alteraciones de la conducción y miocardiopatía(2-3).

Presentamos el caso de un varón en seguimiento en consultas de cardiología 
por alteraciones ecocardiográficas y prueba de estrés sugerentes de cardio-
patía isquémica silente sin evidencia de alteraciones en el árbol coronario tras 
varias coronariografías diagnósticas.

El objetivo de la presentación de este caso consiste en describir las manifesta-
ciones cardiacas de una enfermedad sistémica como la sarcoidosis, así como 
la valoración del riesgo vascular asociada a dicha entidad.

Palabras clave: Sarcoidosis cardiaca. Aneurisma ventricular. Bloqueo auriculo-
ventricular.

INTRODUCCIÓN
La prevalencia de sarcoidosis cardiaca está subestimada debido a manifestacio-
nes atípicas o presentación subclínica. La afectación cardiaca en la sarcoidosis 
se estima de hasta el 10% de los casos, incrementando su prevalencia hasta 
en un 75% en estudios de autopsias clínicas de pacientes con sarcoidosis1. Si 
bien suele presentarse en relación a una sarcoidosis sistémica, puede aparecer 
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de forma aislada. Las manifestaciones clínicas más frecuentes son el bloqueo 
aurículo-ventricular, arritmias como taquicardia o fibrilación ventricular, insuficien-
cia cardiaca y muerte súbita en edad temprana. En relación a ello, la clínica más 
frecuente suele ser palpitaciones, síncope, disnea y otras manifestaciones rela-
cionadas con insuficiencia cardiaca. Ésta última es menos frecuente que las arrit-
mias y se puede presentar en forma de miocardiopatía dilatada con fracción de 
eyección deprimida o como miocardiopatía restrictiva con fracción de eyección 
preservada. Los síntomas anginosos, sin embargo, están más relacionados con 
enfermedad ateroesclerótica que a su vez se ha demostrado con más frecuencia 
en pacientes con sarcoidosis debido a un estado proinflamatorio(3).

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Varón de 75 años de edad sin antecedentes familiares de interés y con antece-
dentes personales de hipertensión arterial, hipercolesterolemia, cáncer de prós-
tata intervenido, sin hábitos tóxicos. El paciente fue diagnosticado en el año 2000 
de cardiopatía isquémica con probable infarto inferior al hallar de forma incidental 
alteraciones segmentarias de la contractilidad, sin un evento clínico asociado re-
señable. Durante el seguimiento posterior en consulta de Cardiología, en 2003 
presentó un episodio de taquicardia ventricular monomorfa sintomática.

En la anamnesis dirigida por órganos y aparatos, el paciente negaba disnea, 
dolor torácico, ortopnea, episodios de disnea paroxística nocturna u otra sinto-
matología indicativa de insuficiencia cardiaca. Tampoco refería clínica respirato-
ria, neurológica, digestiva, genitourinaria, dermatológica ni otra sintomatología 
sistémica como astenia, fiebre, pérdida de peso o artralgias.

En la exploración física, presión arterial (PA) de 155/57 mmHg, frecuencia cardia-
ca 54 latidos por minuto y pulsioximetría del 97% a aire ambiente. Buen estado 
general, bien hidratado y perfundido. Exploración neurológica rigurosamente nor-
mal. En la auscultación cardiopulmonar presentó tonos rítmicos puros sin soplos 
ni extratonos y un murmullo vesicular conservado sin ruidos patológicos sobrea-
ñadidos. La exploración abdominal fue anodina, con buenos pulsos distales, sin 
diferencias significativas de PA entre las cuatro extremidades.

Entre las pruebas complementarias realizadas destacaba:

•	Analítica: hemograma y bioquímica general sin alteraciones incluyendo perfil 
fosfo-cálcico, perfil lipídico completo, proteína C reactiva, hormonas tiroideas 
y tiroestimulante.

•	Radiografía de Tórax: Índice cardiotorácico torácico normal. Ambos senos 
costofrénicos libres sin apreciarse infiltrados ni otros hallazgos patológicos.
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•	Electrocardiograma (Imagen 1): Rítmico a 55 latidos por minuto. Segmento PR 
de 300 milisegundos (mseg). Segmento QRS < 0.120 mseg. Ondas Q en deri-
vaciones v1-v3, III, y avF. Bloqueo incompleto de Rama derecha del Haz de His.

Imagen 1

 Electrocardiograma con alteraciones de la conducción

•	Holter de 24 horas: Ritmo sinusal a 48 lpm (latidos por minuto). Rango de 
frecuencias 38-86 lpm. Rachas de Taquicardia ventricular no sostenida mo-
nomorfa, la más larga de 24 latidos.

•	Ecocardiograma: Ventrículo izquierdo no dilatado con fracción de eyección li-
geramente deprimida. Aneurisma inferolateral basal. Cámaras derechas apa-
rentemente normales. Sin alteraciones valvulares.

•	Coronariografía: sin alteraciones de las arterias epicárdicas.

•	Resonancia Magnética Cardiaca con Gadolinio (Imagen 2): Ventrículo izquier-
do ligeramente dilatado, escara inferolateral e inferior basal media. Fracción 
de eyección en el límite inferior. Aurícula derecha ligeramente dilatada. Realce 
tardío transmural en zona de escara.
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Imagen 2

Realce tardío en resonancia magnética con contraste de Gadolinio

•	Tomografía por emisión de positrones (PET-TAC) con Fluorodesoxiglucosa 
(Imagen 3): Focos de leve-moderada actividad metabólica que se correspon-
den a adenopatías mediastínicas e hiliares bilaterales en probable relación a 
patología inflamatoria/granulomatosa. A nivel cardiaco se apreciaba un au-
mento de metabolismo con distribución parcheada en ventrículo izquierdo de 
mayor intensidad en cara lateral e inferior. En el resto de la exploración no se 
evidenciaban otros focos hipermetabólicos.
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Imagen 3

Captación Parcheada en la Tomografía por Emisión de Positrones con Fluorodesoxiglucosa

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Respecto al juicio clínico inicial de nuestro paciente, teniendo en cuenta los 
hallazgos ecocardiográficos de escara miocárdica inferolateral y la ausencia de 
lesiones en el árbol coronario, se catalogó inicialmente como cardiopatía isqué-
mica de pequeño vaso, teniéndose en cuenta además los factores de riesgo 
cardiovascular y epidemiología.

Sin embargo, a lo largo de los años se fueron sucediendo una serie de patología 
cardiológica (bloqueo auriculoventricular y episodio de taquicardia ventricular) 
y hallazgos en pruebas de imagen, que hicieron replantear el diagnóstico ini-
cial teniendo en cuenta otras patologías con afectación miocárdica parcheada. 
En el diagnóstico diferencial se incluyó la sarcoidosis sistémica con afectación 
cardiaca o enfermedades por depósito tipo amiloidosis o enfermedad de Fabry.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
El evento inicial que marca la historia de nuestro paciente, comenzó en el año 
2000 donde se valoró en consultas generales de cardiología tras ser deriva-
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do por su médico de familia, por clínica larvada de dolores torácicos de perfil 
atípico. En dicha revisión se evidenció mediante ecocardiografía transtorácica 
un ventrículo izquierdo con fracción de eyección ligeramente deprimida y un 
aneurisma inferolateral basal, diagnosticándose en ese momento de infarto de 
miocardio inferior sin evento clínico reseñable e iniciando tratamiento médico.

En el año 2003 tras episodio presincopal mientras practicaba deporte, se cons-
tató episodio de taquicardia ventricular monomorfa y bloqueo de rama derecha 
del Haz de His, por lo que se decidió realizar un estudio electrofisiológico en 
el que no se consiguió inducir ningún evento. Dados los hallazgos clínicos y 
los antecedentes del paciente, se amplió el estudio mediante ecocardiografía 
mostrando nuevamente un ventrículo izquierdo con aquinesia inferoposterior 
basal y media. Tras descartar lesiones angiográficas mediante coronariografía 
se decidió realizar ablación con radiofrecuencia sobre el substrato.

Posteriormente, el paciente acudió a revisiones periódicas mostrándose asin-
tomático, hasta que en 2008 ingresó en cardiología por angina progresiva con 
prueba ecografía-dobutamina positivo clínico. Ante dichos hallazgos se decidió 
realizar una nueva coronariografía que resultó normal, siendo finalmente diag-
nosticado de cardiopatía isquémica de pequeño vaso.

Durante los posteriores seguimientos y a pesar de continuar asintomático, per-
sistieron los hallazgos ecocardiográficos y electrocardiográficos anteriormente 
descritos, por lo que se decidió ampliar el estudio solicitando cardiorresonan-
cia que mostró hallazgos sugestivos de probable sarcoidosis cardiaca. Dada la 
sospecha diagnóstica se amplió el estudio con PET con fluorodesoxiglucosa 
en el que se describieron adenopatías hiliares sugerentes de enfermedad infla-
matoria/granulomatosa, así como captación parcheada en ventrículo izquierdo, 
siendo estos patrones descritos en sarcoidosis cardiaca.

Aunque el paciente se negó a la realización de biopsia de adenopatía mediastí-
nica, fue diagnosticado de sarcoidosis probable con afectación miocárdica por 
la compatibilidad tanto de la clínica (síncope, arritmias ventriculares, miocar-
diopatía) como de las pruebas de imagen sugerentes (Resonancia Magnética y 
PET con afectación ganglionar mediastínica y parcheada cardiaca).

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica que puede afectar a la totalidad 
de los órganos y sistemas del organismo. En el caso concreto de la sarcoidosis 
cardiaca, se produce una afectación granulomatosa que suele afectar al septo 
basal, nodo auriculoventricular, His y regiones focales en la pared libre ventri-
cular y músculos papilares. Como consecuencia a dicha afectación se produce 
una serie de eventos clínicos tales como bradi o taquiarritmias o insuficiencia 
cardiaca por afectación miocárdica parcheada.
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Su prevalencia no es bien conocida ya que en muchas ocasiones está infra-
diagnosticada. Sin embargo, debe sospecharse en adultos por debajo de 60 
años con síncopes de etiología desconocida, alteraciones de la conducción de 
nueva aparición sin otras causas que lo expliquen, taquicardia ventricular no 
atribuible a otras cardiopatías estructurales o enfermedad coronaria, así como 
en pacientes con miocardiopatías arritmogénicas, diastólicas o restrictivas de 
causa no filiada. Debe valorarse también la afectación miocárdica en todos los 
pacientes con diagnóstico histológico o clínico de sarcoidosis extracardiaca.

En cuanto al diagnóstico de sarcoidosis cardiaca, clásicamente se han empleado 
los criterios diagnósticos de la JMHW (Japanese Ministry of Healt and Welfare) de 
1993 que posteriormente fueron modificados en 2006 y que requerían un diag-
nóstico histológico con identificación de granulomas epitelioides no caseificantes 
bien en biopsia de miocardio o en otro órgano, acompañado de otra serie de cri-
terios diagnósticos como alteraciones electrocardiográficas o ecográficas. Ya en 
2014 la HRS (Heart Rhythm Society) establece la primera guía internacional, en 
la que aparece por primera vez el término de sarcoidosis cardiaca probable2,5,6.

Sin embargo, dichas guías limitan el diagnóstico de sarcoidosis cardiaca ais-
lada ya que requieren confirmación histológica y la sensibilidad de la biopsia 
miocárdica es baja. Por este motivo, toma especial relevancia en los últimos 
años el papel de la Resonancia magnética cardiaca con contraste de Gadolinio 
y el PET con fluorodesoxiglucosa, ya que pueden mostrar un patrón de realce 
indicativo de este tipo de patología, además de ser empleados para valorar la 
actividad de la enfermedad y la respuesta al tratamiento(4-8).

Son varios los estudios que demuestran que hallazgos patológicos en dichas 
pruebas de imagen se relacionan con actividad de la enfermedad y por tanto 
mayor incidencia de eventos cardiovasculares y peor pronóstico.

En cuanto al tratamiento, el objetivo principal es evitar la progresión de la enfermedad 
incluyendo la disfunción miocárdica, así como la prevención de eventos arrítmicos y 
muerte súbita. Para ello debemos abordar los factores de riesgo cardiovascular, así 
como el tratamiento propio de la insuficiencia cardiaca y el manejo de arritmias inclu-
yendo dispositivos como marcapasos en los bloqueos auriculo-ventriculares de alto 
grado y el desfibrilador automático implantable en prevención primaria o secundaria.

El tratamiento inmunosupresor está recomendado en pacientes con evidencia de ac-
tividad miocárdica en las pruebas de imagen. Los regímenes de tratamiento no están 
bien establecidos, aunque se recomiendan el empleo de corticoides a dosis de 60 
mg/día de prednisona con un descenso progresivo hasta dosis de 10-15 mg/día du-
rante un año. Posteriormente se debe mantener una dosis mínima de mantenimiento 
de 5 mg/día de prednisona. En casos de no respuesta o intolerancia a corticoides se 
han empleado otras terapias alternativas con metotrexato, azatioprina, infliximab1,6.
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Finalmente, mencionar que este tipo de paciente precisan de un seguimiento 
integral y estrecho, prestando especial atención en el control riguroso de fac-
tores de riesgo vascular ya que se ha demostrado una mayor incidencia de 
eventos cardiovasculares en este tipo de pacientes.
Imagen 4

Criterios diagnósticos de sarcoidosis cardiaca propuestos por la HRS (Heart Rhythm Society)
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CASO CLÍNICO 26 

HIPERALDOSTERONISMO PRIMARIO: UNA PESADILLA 
INTERMINABLE
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Varón de 48 años, con antecedentes familiares de madre con HTA y padre 
con ACV hemorrágico a los 75 años (anticoagulado con sintrom) y SAOS, 
derivado a consulta de Nefrología por HTA de difícil control con varios fár-
macos. En la analítica solicitada inicialmente se objetiva hipopotasemia así 
como de alcalosis metabólica. Se intenta optimizar el tratamiento antihiper-
tensivo pero mantiene cifras tensionales altas a pesar de combinarse cinco 
fármacos. Además, presenta ginecomastia dolorosa con espironolactona 
así como también con eplerenona. Se solicita despistaje de hiperaldoste-
ronismo primario objetivándose una aldosterona plasmática y un cociente 
de concentración aldosterona plasmática/actividad de renina plasmática 
(ALD/ARP) elevados. En el TC abdominal se observan nódulos hipodensos 
en ambas glándulas adrenales compatibles con adenomas, la gammagrafia 
objetiva mayor actividad en la glándula izquierda sugiriendo aldosteronoma 
izquierdo. Se decide completar el estudio con un muestreo venoso de las 
venas adrenales, y de los datos obtenidos se deduce que la vena suprarre-
nal derecha no fue canalizada adecuadamente, por tanto el resultado no es 
concluyente pero es sugestivo de lateralización izquierda. Se propone adre-
nalectomía izquierda ante el mal control y el efecto adverso presentado con 
antialdosterónicos, que el paciente acepta. Tras la cirugía, persisten datos 
de hiperaldosteronismo primario en la bioquímica y el estudio hormonal, así 
como el difícil manejo de la tensión arterial.

Palabras clave: Hiperaldosteronismo primario, Sampling, 11-C-metonidato
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INTRODUCCIÓN
El hiperaldosteronismo primario (HAP) es una causa prevalente de HTA secun-
daria. Se caracteriza por una secreción inadecuada de aldosterona para el esta-
do de sodio, con pérdida de respuesta reguladora del sistema renina-angioten-
sina-aldosterona (RAA). La hiperplasia suprarrenal bilateral es responsable del 
60% de los casos, y el adenoma productor de aldosterona (APA) del 35%. Otras 
formas menos frecuentes son la hiperplasia suprarrenal unilateral, el carcinoma 
adrenal, formas familiares...1,2,3.

La identificación del HAP y su tratamiento es crucial, pues el riesgo cardio-
vascular es mayor que en otros pacientes (edad, sexo, grado HTA...) con HTA 
esencial1,4. Debe descartarse en casos de HTA resistente o severa, HTA con 
hipopotasemia espontánea o inducida por diuréticos, HTA e incidentaloma su-
prarrenal, HTA y SAOS, HTA con historia familiar de HTA o ACV en jóvenes, y 
HTA con familiares de primer grado con HAP1,2.

El despistaje se realiza mediante la determinación del cociente ALD/ARP: un 
cociente elevado (>20-30 ng/dl/ng/ml/h) con una concentración de aldosterona 
elevada (>15 ng/dl) sugiere el diagnóstico. Para la determinación del ratio deben 
suspenderse los antagonistas de la aldosterona 4 semanas antes, y si es factible 
se aconseja la suspensión de otros antihipertensivos salvo calcioantagonistas 
no dihidropiridínicos, alfa-bloqueantes e hidralazina, que no afectan al eje RAA. 
Además, hay que corregir la hipopotasemia para evitar falsos negativos. Salvo 
en casos de hipopotasemia espontánea, niveles bajos de renina plasmática y 
concentración plasmática de aldosterona >20ng/dl; se requiere confirmación 
diagnóstica mediante pruebas que demuestren la falta de supresión de la aldos-
terona. Existen cuatro opciones, ninguna Gold Standard: sobrecarga salina intra-
venosa, sobrecarga oral de sodio, test del captopril y test de la fludrocortisona1.

Establecido el diagnóstico de HAP, debemos diferenciar las formas unilaterales 
(adenoma, hiperplasia o carcinoma), con tratamiento quirúrgico; de la hiperpla-
sia bilateral. La TC es el estudio inicial pero, dada la frecuencia de incidentalo-
mas no funcionantes tras los 35 años, una lesión bilateral no excluye el adeno-
ma funcionante. Asimismo, adenomas de <1cm pueden pasar desapercibidos. 
El cateterismo de venas suprarrenales es la técnica de referencia para diferen-
ciar afectación unilateral de bilateral, pero es invasiva. Solo debe realizarse en 
candidatos a cirugía para confirmar enfermedad unilateral si la TC es normal, 
muestra anomalías bilaterales o muestra anomalía unilateral en pacientes ma-
yores de 35 años. Si existe lateralización, se indica la adrenalectomía, que cura 
la HTA en un 50-60% y mejora el control en el resto, así como corrige la hi-
popotasemia, y reduce la morbi-mortalidad cardiovascular1,4,5. El tratamiento 
médico con antialdosterónicos o amiloride es electivo en la hiperplasia bilateral 
y en el HAP unilateral en los casos de pacientes desestimados para cirugía1,3.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Paciente varón de 48 años, sin AMC, con antecedentes familiares de madre 
con HTA y padre con ACV hemorrágico a los 75 años (anticoagulado con 
sintrom) y SAOS; y con antecedentes personales de dislipemia y HTA. En Di-
ciembre del 2016 es derivado por su MAP a consulta de Nefrología por HTA de 
difícil manejo en tratamiento con Lercanidipino 10mg/24h, Ramipril 10mg/24h 
e Hidroclortiazida 50mg/24h, habiendo presentado efectos secundarios con 
algún antihipertensivo (edemas con amlodipino). A su valoración por primera 
vez en consulta, presentaba TA 157/96 mmHg, un IMC=30 y la exploración 
física (auscultación cardio-respiratoria, exploración neurológica, abdominal, 
pulsos periféricos, estado volémico) era rigurosamente normal. El paciente 
tampoco aquejaba ninguna sintomatología. Se solicita en dicho momento una 
analítica general en la que presenta perfiles lipídico, renal y hepático nor-
males. Destaca solamente el hallazgo de hipopotasemia (K 2.7 mEq/L), así 
como alcalosis metabólica con Bicarbonato 33 mmol/L. Se intenta optimizar 
el tratamiento antihipertensivo del paciente, que es valorado periódicamente 
los meses siguientes en consulta de HTA, llegando a emplearse Atenolol 100 
mg, Doxazosina 8mg, Olmesartán 40mg/Hidroclortiazida 25mg, Espironolac-
tona 50-100 mg; a dosis plenas, sin conseguir con ello un adecuado control 
de la TA (cifras superiores a 140/90mmHg). Además, presenta ginecomastia 
dolorosa con espironolactona que limita dicho tratamiento, siendo sustituido 
por eplerenona, que también provoca este efecto adverso.

Ante la situación de HTA refractaria y la presencia de alcalosis metabólica e 
hipopotasemia, se solicitó despistaje de hiperaldosteronismo primario y, simul-
táneamente, estudio TC abdominal. El estudio hormonal muestra elevación de 
los valores de aldosterona (30.66 ng/dl), con ARP de 1,7 ng/ml/h y un cociente 
ALD/ARP de 17.89 ng/dl/ng/ml/h. En el TC abdominal sin contraste, “se ob-
servan nódulos hipodensos en ambas glándulas adrenales, de contornos bien 
definidos, probablemente adenomas, de 10x15 mm en la derecha y de 17x20 
mm en la izquierda (imagen 1)”. Se realiza además Resonancia Magnética, 
observándose imágenes superponibles: “Nódulo adrenal izquierdo de 18 mm 
(imagen 2) con pérdida de señal en la secuencia fuera de fase compatible con 
adenoma. Se identifica otro adenoma en la adrenal derecha de 12 mm (imagen 
3)”. Se solicita a continuación una gammagrafía de glándulas suprarrenales con 
I-colesterol para valorar funcionalidad de los nódulos visualizados con TC, en 
la que se observa “captación bilateral del radiofármaco en todas las imágenes, 
aunque con patrón asimétrico (2>1), siendo la actividad más intensa en la su-
prarrenal izquierda, y aumentando la diferencia progresivamente”, siendo estos 
hallazgos sugerentes de adenoma suprarrenal izquierdo.
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Imagen 1

TC abdominal (proyección coronal). Nódulo suprarrenal izquierdo.

Imagen 2 y 3

     

RMN (proyección transversal). Nódulo adrenal izquierdo y derecho
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Las imágenes sugieren afectación bilateral, pero siendo el paciente mayor de 35 
años, se decide realizar la técnica de muestreo venoso (técnica “sampling”) de 
ambas venas suprarrenales, para detectar una posible lateralización susceptible 
de cirugía. No obstante, el sampling resultó no concluyente (Imagen 4): los resul-
tados mostraban que no se había cateterizado correctamente la vena suprarrenal 
derecha aunque el gradiente bruto de aldosterona sugería lateralización izquier-
da. A pesar de las dudas diagnósticas, se propuso al paciente la adrenalectomía 
izquierda, con el objetivo de mejorar el control de la TA y suspender el tratamiento 
con espironolactona, que causaba efectos adversos muy limitantes para la activi-
dad diaria del paciente. Tras la cirugía y el estudio anatomo-patológico de la pieza 
se concluye que se trata de un adenoma cortical suprarrenal.

Imagen 4

Muestreo de venas suprarrenales

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Se trata de un paciente con diagnóstico de Hiperaldosteronismo primario. El 
diagnóstico diferencial se debe realizar con los distintos subtipos de HAP: Hi-
perplasia suprarrenal bilateral o unilateral, APA, carcinoma adrenal productor de 
aldosterona, formas familiares de HAP. Las formas familiares no ocupan nuestro 
trabajo, pues el estudio genético inicialmente se plantea en pacientes muy jóve-
nes (menos de 20 años) con HAP o cuando existe historia familiar de HAP o de 
ACV hemorrágico antes de los 40 años.



210 Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

210

Como el paciente presenta afectación bilateral en la TC, se realiza sampling de 
venas suprarrenales con estimulación con ACTH, con resultado no concluyente 
pero sugestivo de afectación unilateral izquierda. Tras adrenalectomía izquier-
da, el estudio anatomo-patológico de la pieza quirúrgica concluye que se trata 
de un adenoma cortical suprarrenal.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Después de la cirugía, el paciente presenta transitoriamente una mejoría del 
control de la TA, precisando solo 1-2 fármacos hipotensores. No obstante, tras 
cinco meses de seguimiento vuelve a presentar tensiones altas (TA (155/95 
mmHg), necesitando nueva escalada terapéutica; y en analítica extraída en di-
cho punto se objetiva hipopotasemia (K 2.7 mEq/L) con Na elevado (147 mEq/L) 
y bicarbonato elevado (33.6 mmol/L), además de una aldosterona nuevamente 
elevada en sangre (43.3 ng/dl) con ARP 1,74 ng/ml/h y un cociente ALD/ARP 
de 24.9 ng/dl/ng/ml/h. El estudio se realizó estando el paciente en tratamiento 
con Losartán 100mg, además de Hidroclorotiazida 25mg y Amlodipino 5mg. En 
estudios posteriores, se sigue observando la misma tendencia (Tabla 1) . Ac-
tualmente se encuentra en tratamiento con múltiples fármacos (Amiloride 5mg/
Hidroclorotiazida 50mg cada 24h, Olmesartán 40mg/Amlodipino 5mg cada 24h 
y Doxazosina 4 mg cada 24h), con cifras tensionales en torno a 140/90 mmHg.ç

Tabla 1

Aldosterona (ng/dl) ARP (ng/ml/h) ALD/ARP (ng/dl/ng/ml/h)

16/1/2017 68.8

26/3/2018 30.66 1.71 17.89

ADRENALECTOMÍA IZQUIERDA (31/5/18)

3/12/2018 43.3 1.74 24.9

1/3/2019 46.8 1.22 38.4

2/2/2021 64.6 2.72 23.75

Estudio hormonal de HAP antes y después de adrenalectomía

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El “sampling” de venas adrenales es la técnica de referencia para demostrar afec-
tación unilateral y por tanto indicación quirúrgica en el HAP. Cuando se correlaciona 
la información del estudio TC con la del cateterismo de venas suprarrenales existe 
una importante discordancia. Si la decisión terapéutica solo se basase en la TC, 
entre el 14-25% de pacientes serían intervenidos a pesar de una secreción bilateral, 
y entre el 19-22% de pacientes se beneficiarían de cirugía por ser realmente una 
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secreción unilateral. No obstante, el sampling es una técnica invasiva no exenta de 
complicaciones, y por ello en determinadas ocasiones (pacientes menores de 35 
años con imagen unilateral en TC/RM compatible con APA y con hipopotasemia 
espontánea y exceso de aldosterona) no es indispensable realizarlo para indicar la 
cirugía. Además, presenta un inconveniente de gran relevancia, que es la dificultad 
a la hora de canalizar la vena suprarrenal derecha, por su menor calibre con res-
pecto a la izquierda y por la existencia de variantes anatómicas. Esto supone que 
los resultados sean operador-dependientes, resultando fundamental la experiencia 
del radiólogo en la técnica, lo cual hace que el procedimiento sea poco accesible. 
Como consecuencia, en un importante porcentaje de casos los resultados no son 
concluyentes (como en el caso presentado), y la decisión terapéutica resulta com-
pleja incluso llegados a tal punto en el proceso diagnóstico1,5.

Este caso clínico nos reafirma lo importante que resulta basar la decisión de cirugía 
en el HAP en estudios fiables del origen del mismo. También pone de manifiesto los 
inconvenientes que presenta el cateterismo y muestreo de venas suprarrenales: la 
complejidad que supone este procedimiento diagnóstico y la consecuente dificul-
tad de acceder a un estudio sampling fidedigno. El fracaso de la cirugía en nuestro 
paciente puede deberse a la existencia de una hiperplasia suprarrenal bilateral o, 
más probablemente, a la existencia de un aldosteronoma en la glándula adrenal 
contralateral (si se tratase de hiperplasia bilateral, habríamos esperado una mejoría 
en cierta medida en cuanto al control de la tensión arterial).

Por todo ello, sería conveniente el desarrollo de nuevas técnicas de imagen o prue-
bas funcionales que contribuyan al estudio del foco de un hiperaldosteronismo 
primario, superando los inconvenientes que ofrece el sampling de venas suprarre-
nales. En cuanto a la gammagrafia con yodocolesterol, en la que se depositó gran 
esperanza por valorar la funcionalidad de eventuales nódulos en las adrenales, la 
captación es muy pobre en adenomas menores de 1.5 cm de diámetro, y actual-
mente se considera de poca utilidad7. Recientemente se ha investigado la utilidad 
del PET-TAC con 11-C-metonidato, un inhibidor de la 11β-hidroxilasa y la aldoste-
rona sintasa6. Su papel en la evaluación del subtipo de HAP debería ser estudiado 
con esmero pudiendo aportar gran beneficio a la población con HAP.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Varón de 82 años, fumador activo y con antecedente de hipertensión arterial 
(HTA) de larga data que, aunque estaba bien controlada con tratamiento 
domiciliario, ha requerido de reducción reciente de medicación antihiperten-
siva por hipotensión arterial. Valorado por Cardiología en 2016 por disnea 
siendo diagnosticado de insuficiencia cardíaca (IC) con fracción de eyección 
ligeramente deprimida e hipertrofia septal asimétrica en ecocardiografía, so-
licitándose posteriormente resonancia cardíaca magnética para completar 
estudio, que confirmó los hallazgos descritos previamente pero sin poder 
realizarse secuencias de realce tardío por mala colaboración del paciente. 
Desde entonces no acude a seguimiento en las consultas. En Diciembre de 
2020 acude a urgencias por aumento progresivo de su disnea habitual junto 
con edemas en miembros inferiores y ortopnea, encontrándose a nuestra 
valoración en clase funcional III-IV de la New York Heart Association (NYHA). 
El paciente es ingresado en planta de cardiología por insuficiencia cardía-
ca descompensada, donde evoluciona de forma lenta pero favorable tras 
instauración de tratamiento hospitalario. Durante su ingreso destaca hipo-
tensión arterial que obliga a seguir reduciendo dosis de antihipertensivos. 
Además, entre otras pruebas complementarias, se solicita una nueva eco-
cardiografía transtorácica objetivando datos que orientan a probable mio-
cardiopatía infiltrativa con disfunción sistólica moderada biventricular. Tras 
estos hallazgos, se solicita gammagrafía de esqueleto con tecnecio-99m, 
siendo un estudio altamente sugestivo de amiloidosis cardíaca por transti-
rretina (ATTR-CA).

Palabras clave: hipertensión arterial, insuficiencia cardíaca, amiloidosis cardíaca attr.
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INTRODUCCIÓN
La IC es un síndrome clínico complejo, caracterizado por un conjunto de síntomas 
(disnea, edemas maleolares, ortopnea…) y signos (crepitantes, reflejo hepatoyugu-
lar, aumento de la presión venosa yugular…) , que son consecuencia del deterioro 
estructural y funcional del llenado ventricular o de la eyección de sangre(1).

Es una de las causas más frecuentes de ingreso de los pacientes mayores de 
65 años en los países desarrollados, siendo una patología en alza debido, entre 
otras causas, a una mayor esperanza de vida poblacional(2).

La IC se clasifica en tres grupos en función de la fracción de eyección del ven-
trículo izquierdo (FEVI): conservada (FEVI ≥ 50%), reducida (FEVI < 40%) e in-
termedia (FEVI 40-49%).

Entre las causas de IC con FEVI conservada o intermedia se encuentran dis-
tintas etiologías que en algunos pacientes es difícil de discernir dada la plu-
ripatología asociada y su posible concomitancia. Entre las más comunes, se 
encuentran la cardiopatía hipertensiva, la miocardiopatía hipertrófica y las mio-
cardiopatías infiltrativas.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Varón de 82 años, fumador de 2 puros diarios, obeso y con HTA de larga data 
bien controlada con tratamiento domiciliario (carvedilol 6.25 mg, losartán 50 
mg/hidroclorotiazida 12,5 mg y furosemida 40 mg) con necesidad de reducción 
de medicación antihipertensiva las últimas semanas por episodios de hipoten-
sión ortostática. Como otros antecedentes personales de interés, carcinoma de 
colon intervenido en 2009 y actualmente en remisión; enfermedad tromboem-
bólica venosa y tromboembolismo pulmonar en el año 2016, desde entonces en 
tratamiento con sintrom. Aceptable calidad de vida.

Valorado por Cardiología en el año 2016 por disnea, siendo diagnosticado de IC 
con FEVI ligeramente deprimida y con hipertrofia septal asimétrica severa, con 
posterior realización de resonancia magnética para mejor filiación del caso, que 
confirmó los hallazgos descritos previamente pero sin poder realizarse secuen-
cias de realce tardío por mala colaboración del paciente. Sin revisiones poste-
riores por parte de Cardiología, ya que el paciente deja de acudir a consulta.

En 2020 acude a urgencias en situación de insuficiencia cardíaca aguda descom-
pensada, con empeoramiento de su disnea habitual hasta hacerse de reposo, en 
clase funcional III-IV de la New York Heart Association (NYHA), ortopnea y ede-
mas en miembros inferiores. En urgencias, se realiza electrocardiograma (ECG) 
con hallazgo de fibrilación auricular (FA) no conocida previamente, con respuesta 
ventricular controlada. Tras tratamiento y estabilización en área de observación, 
ingresa en planta de Cardiología para continuar estudio y tratamiento de IC.



Historias Clínicas de Hipertensión Arterial, Diabetes y Riesgo Vascular

XIII ENCUENTRO DE RESIDENTES DE LA SATHA

215

Exploración física

Tensión arterial: 110/50 mmHg; Frecuencia cardíaca 98 latidos por minuto, afe-
bril, saturación oxígeno 94% con gafas nasales 4L/min.

Regular estado general, consciente, orientado y colaborador, taquipneico al ha-
bla. Palidez cutánea. Obeso.

Auscultación cardiopulmonar: Arrítmico, tonos apagados, sin soplos audibles. 
Murmullo vesicular disminuido global, con crepitantes hasta campos medios 
pulmonares bilaterales.

Abdomen globuloso, con edema de pared con fóvea en regiones declives.

Edemas en piernas hasta muslos, con lesiones crónicas tróficas en ambas pan-
torrillas.

Pruebas complementarias

•	ECG: FA a 93 latidos por minuto, eje izquierdo, QRS de 140 milisegundos. 
Bloqueo bifascicular (bloqueo completo de rama derecha del haz de His + 
hemibloqueo anterior izquierdo). (Imagen 1)

•	Radiografía de tórax: Cardiomegalia. Pinzamiento de ambos senos costofré-
nicos. Redistribución vascular, líquido en cisuras. (Imagen 2)

•	Analítica general: Hemograma normal; Coagulación: TP 15.4 segundos (60%), 
INR 1.43, Dímero D 1064 ng/mL; Bioquímica: Glucemia 109 mg/dL, Proteínas 
totales 6.8 g/dL, Creatinina 2 mg/dL, urea 155 mg/dL, Filtrado Glomerular 34 
mL/min, Sodio 159 mEq/dL, Potasio 6.5 mEq/dL, Calcio corregido 10.1 mg/
dL, Magnesio 2.8 mg/dL. NT proBNP 13074 pg/mL.

•	Proteinograma: Albúmina 3.5 g/dL (50.8%), Alfa-1 globulina 0.4 g/dL(6.5%), 
Alfa-2 globulina 1.0 g/dL (14%), beta globulina 0.9 g/dL (12.7%). Cadenas 
Kappa libres 3.14 mg/dL, Cadenas lambda libres 2.62 mg/dL.

•	Bioquímica orina 24 horas: albúmina/creatinina 431.8 mg/g, proteína 998 
mg/24h, albúmina 531 mg/24h. Cadenas kappa libres 0.4 mg/dL, Cadenas 
lambda <0.22 mg/dL.

•	Ecocardiograma transtorácico: Aurícula izquierda severamente dilatada (diá-
metro 56.83mm). Ventrículo izquierdo no dilatado (con volúmenes reducidos) 
y con grosor parietal severamente aumentado (septo 25.68mm/pared pos-
terior 26.63mm) de forma concéntrica con aspecto de miocardio infiltrado e 
hipoquinesia global. Función sistólica del ventrículo izquierdo deprimida en 
grado ligero (FEVI biplanar 46%). Llenado ventricular izquierdo monofásico. 
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Relación E/e’ elevada. Válvulas sin alteraciones orgánicas ni funcionales sig-
nificativas (insuficiencia mitral ligera). Insuficiencia tricuspídea ligera con baja 
probabilidad de hipertensión pulmonar. Ventrículo derecho no dilatado, dis-
funcionante. No se observa derrame pericárdico. Vena cava inferior dilatada y 
sin colapso inspiratorio fisiológico (Imagen 3 y 4).

•	Gammagrafía de esqueleto selectiva en dos o tres fases (Tc99m.Difosfonato): 
En las imágenes obtenidas se identifica captación anómala del radiotrazador 
en miocardio, de carácter difuso y elevada intensidad, siendo significativa-
mente superior a la ósea (grado 3). Estudio cuantitativo en la imagen precoz 
(60 min p.i), obteniéndose un valor para el índice miocardio/contralateral de 
2,3 (positivo para amiloidosis ATTR igual o > 1,5). Estudio altamente sugestivo 
de amiloidosis cardiaca ATTR (Imagen 5).

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
•	Cardiopatía hipertensiva

•	Miocardiopatía infiltrativa

•	Miocardiopatía hipertrófica.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Tras instauración de tratamiento en planta de Cardiología, el paciente evoluciona 
de forma lenta, pero favorable. Seguía con tendencia a hipotensión arterial por 
lo que se redujo el tratamiento antihipertensivo. Se solicita nuevo ecocardiogra-
ma transtorácico para completar estudio que es altamente sugestivo de miocar-
diopatía infiltrativa con disfunción biventricular. Con estos hallazgos, y ante la 
sospecha de amiloidosis como primera opción diagnóstica, se solicita analítica 
sanguínea y de orina con cadenas ligeras para descartar amiloidosis AL, que 
resultan negativas y gammagrafía de esqueleto con tecnecio-99m, siendo un es-
tudio altamente sugestivo de ATTR-CA. Tras mejoría clínica el paciente es dado 
de alta con tratamiento y cita de revisión en consulta de cardiopatías hereditarias 
de nuestro centro. Ante la FA de novo, cumple criterios para anticoagulación per-
manente (CHA2DS2VASc 6, HAS-BLED 3), iniciando anticoagulantes orales de 
acción directa (ACOD); se opta por estrategia de control de frecuencia.

Tratamiento al alta: Bisoprolol 1,25 mg; Apixaban 5 mg, Omeprazol 20 mg, Fu-
rosemida 40 mg (en régimen flexible), Alopurinol 100 mg, Calcifediol 266 mcg, 
Lorazepam 1 mg, Paracetamol 1 g, Metamizol 575 mg, Prednisona 30 mg.

Diagnóstico final: insuficiencia cardiaca aguda descompensada con disfunción 
sistólica biventricular. Miocardiopatía infiltrativa. Amiloidosis cardiaca ATTR. Fi-
brilación auricular no valvular de novo.
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DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
La ATTR-CA es considerada una enfermedad rara con mal pronóstico, aunque 
en los últimos años, las mejoras en el diagnóstico y las terapias emergentes 
están cambiando esta creencia(3).

La amiloidosis transtirretina se clasifica en tipo salvaje o variante familiar-heredi-
taria, dependiendo de si hay una mutación presente en el gen TTR. La TTR está 
compuesta por 4 proteínas monoméricas, que se unen formando un tetrámero. 
Se produce en los hepatocitos y funciona transportando la tiroxina y la proteína 
fijadora del retinol. Las mutaciones en esta proteína (en el tipo familiar) o los cam-
bios con el envejecimiento (tipo salvaje) dan como resultado una inestabilidad y 
plegamiento incorrecto de la misma produciéndose agregación de fibrillas ami-
loides. Cuando estas fibrillas se depositan en el miocardio provocan una miocar-
diopatía restrictiva, con riesgo de desarrollar insuficiencia cardíaca y arritmias(3,4).

El amiloide puede infiltrarse en cualquier estructura cardíaca. Por lo general, el de-
pósito aumenta el grosor de la pared ventricular, lo que provoca una disminución 
gradual de la distensibilidad que conduce a una disfunción diastólica grave. Por 
lo tanto, la ATTR-CA se ha incluido tradicionalmente como una causa de miocar-
diopatía restrictiva. Aunque es una causa de IC con FEVI preservada, la ATTR-CA 
no debe sospecharse exclusivamente en estos pacientes, porque, a medida que 
avanza el depósito de amiloide, la función contráctil empeora y, en consecuencia, 
la ATTR-CA puede asociarse con diferentes grados de disfunción sistólica(5).

La prevalencia de ATTR-CA no se conoce bien, ya que esta enfermedad está 
muy infradiagnosticada. En una encuesta de pacientes con amiloidosis ATTR, 
casi el 30% de los pacientes consultaron a más de cinco especialistas diferen-
tes antes de recibir el diagnóstico correcto. A menudo, se cataloga errónea-
mente como cardiopatía hipertensiva o miocardiopatía hipertrófica (MCH). Tan-
to es así que en pacientes diagnosticados de MCH mayores de 80 años, se ha 
visto que hasta un 25% de ellos están mal diagnosticados y en realidad se trata 
de amiloidosis cardíaca. De ahí la importancia de sospechar esta enfermedad 
y no asumir que, si en un paciente hipertenso se objetiva hipertrofia ventricular 
izquierda, se trata de una cardiopatía hipertensiva(3,6).

Aunque el síntoma más frecuente de la ATTR es la insuficiencia cardíaca(5), hay 
varias ‘’señales’’ que también deben hacernos pensar en esta enfermedad, 
como son las manifestaciones neurológicas (disfunción autonómica, neuropa-
tía sensitivo-motora periférica que empieza distal y posteriormente proximal; 
síndrome del túnel carpiano), ortopédicas (estenosis del canal lumbar, rotura 
del tendón largo del bíceps), gastrointestinales (diarrea, estreñimiento, pérdida 
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de peso inexplicable…) y también diferentes grados de bloqueo cardíaco con 
necesidad de implante de marcapasos(3,4,5,7).

La FA es una arritmia muy presente en estos pacientes. La FEVI por ecocardiografía 
bidimensional suele reducirse ligeramente, como fue el caso de nuestro paciente(3).

En cuanto al diagnóstico la biopsia endomiocárdica es el Gold estándar, que es 
aproximadamente 100% sensible para detectar ATTR-CA, aunque requiere ex-
periencia especializada y no está exenta de complicaciones. También se puede 
realizar una biopsia extracardíaca de un órgano afectado que, si es positiva en 
presencia de hallazgos ecocardiográficos típicos, es suficiente para el diag-
nóstico. La gammagrafía ósea con radionúclidos es muy utilizada para el diag-
nóstico sin biopsia. Se evalúa bien, con una puntuación visual semicuantitativa 
dónde el grado 0 es captación cardíaca y normal de las costillas; el grado 1 es 
captación cardíaca menor que costillas; el grado 2 es cardíaco igual a la cap-
tación de las costillas; y el grado 3 es cardíaco mayor que la captación de las 
costillas o por valoración cuantitativa dónde relación corazón/tórax >1,5 indica 
sospecha de amiloidosis. Una vez se realiza el diagnóstico de ATTR-CA se debe 
realizar la secuenciación del gen TTR para ver si existe una mutación, y en este 
caso, la variante exacta. Si se encuentra una mutación, se debe ofrecer cribado 
a los familiares de primer grado y asesoramiento genético(3,5).

En cuanto al tratamiento, hay que realizar un manejo médico de la insuficiencia 
cardíaca utilizando con cuidado o evitando fármacos que causen hipotensión 
como los IECAS/ARAII, especialmente en pacientes con disfunción autonómica 
concomitante. Los bloqueadores de calcio no dihidropiridínicos están contrain-
dicados en estos pacientes por riesgo de bloqueo cardíaco de alto grado (ade-
más del inotropismo negativo). A medida que avanza ATTR-CA, los pacientes 
se vuelven intolerantes a los medicamentos con efecto reductor de la presión 
arterial y pueden requerir la adición de midodrina para la hipotensión sinto-
mática. En cuanto al tratamiento de la fibrilación auricular en estos pacientes 
es importante saber que la amiloidosis aumenta el riesgo de tromboembolis-
mo, incluso en ritmo sinusal, por lo que en estos pacientes se debe iniciar la 
anticoagulación al primer signo de FA, independientemente de la puntuación 
CHADs-VASc. Los datos sobre el uso de la ablación con catéter son limitados, 
pero menos efectivos que en la aurícula no infiltrada con amiloide(3,6).

Están surgiendo varios agentes nuevos entre ellos que actúan como estabiliza-
dores del homotetrámero TTR abordando el paso limitante de la velocidad en 
la formación de amiloide (como Tafamidis o Diflunisal), o silenciando el gen TTR 
limitando así la producción de TTR por el hígado (como Patisiran o Inotersen)(3,6).
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Con la aparición de estas nuevas terapias, esta enfermedad se está transfor-
mando en una enfermedad tratable; pero para ello, es esencial el diagnóstico 
temprano de la misma para obtener el máximo beneficio terapéutico(3).
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de un varón de 42 años, sin antecedentes personales de 
interés que ingresa por insuficiencia renal de curso subagudo junto a hiperten-
sión arterial severa de difícil control y anemia. Al ingreso, requirió antihiperten-
sivos intravenosos, posteriormente control subóptimo de presión arterial. Se 
realizó biopsia renal compatible con nefropatía hipertensiva. Sin embargo, la 
persistencia de anemia con datos de hemólisis, la aparición de plaquetopenia 
y la detección en microscopía electrónica de alteraciones en la membrana fe-
nestrada del endotelio.

glomerular, nos lleva a orientar el caso como un síndrome hemolítico urémico 
atípico con hipertensión severa secundaria.

La relevancia de este caso recae en el diagnóstico diferencial entre hipertensión 
arterial severa que puede inducir de forma secundaria anemia hemolítico mi-
croangiopática, frente a síndrome hemolítico urémico primario que se presenta 
con hipertensión arterial severa. Es crucial esta diferenciación, ya que en el 
caso de éste último se dispone de un tratamiento dirigido, capaz de frenar la 
cascada del complemento, lo que deriva en mejoría de función renal y control 
de presión arterial.

Palabras clave: hipertensión arterial secundaria, microangiopatía trombótica y 
eculizumab.

INTRODUCCIÓN
La hipertensión arterial (HTA) maligna se define como una elevación de la presión 
arterial (PA) rápidamente progresiva acompañada de retinopatía grado III/IV en el 
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fondo de ojo. El principal factor para la malignización de la HTA esencial es el mal 
cumplimiento o el abandono del tratamiento. Puede asociar afectación multiorgáni-
ca con compromiso cardíaco, cerebral y renal principalmente. Hasta un 20-40% de 
los casos, puede cursar con datos de anemia hemolítica microangiopática, debido 
a la lesión del endotelio por el marcado incremento de la presión intravascular(1). 
Son casos en los que la HTA severa es causa de un SHU secundario.

Por otro lado, destacar que el SHU atípico (SHUa) o primario, debido a una 
disrregulación en los factores de complemento, cursa frecuentemente, hasta 
en el 65% de los pacientes, con HTA severa o maligna(2). En estos casos, el 
tratamiento precoz con eculizumab ha supuesto un cambio espectacular en la 
supervivencia renal y de los pacientes.

La diferenciación entre estos dos procesos puede resultar difícil en muchos ca-
sos. De hecho, existen en la literatura, series en las que hasta un 75% de casos 
catalogados inicialmente como HTA maligna, incluso estudiados con biopsia 
renal, presentaban una alteración hereditaria del complemento (3), de manera 
que se trataba de casos de SHUa con HTA severa secundaria. El correcto diag-
nóstico diferencial entre estas entidades es fundamental ya que las implicacio-
nes en cuanto al tratamiento son importantes. Ante un caso de HTA maligna 
que causa un SHU secundario el tratamiento indicado es el control óptimo de 
la PA. Sin embargo, ante un caso de SHUa primario el tratamiento de elección, 
además del control de la PA, es eculizumab.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO

Motivo de consulta
Cefalea de varios días de evolución.

Antecedentes familiares
Padre falleció a los 42 años de edad, desconoce el motivo.
Madre y 5 hermanos sanos.
1 Hermano falleció a los 29 años de edad, desconoce el motivo.

Antecedentes personales
Varón de 42 años natural de Nigeria, de raza negra, viviendo en España desde 
hace 10 años.
Sin antecedentes personales de interés y sin ningún tratamiento crónico.

Enfermedad actual
Acude a urgencias de nuestro centro para proseguir estudio de insuficiencia 
renal. Refería ingreso, en las semanas previas, en Milán mientras se encontraba 
en dicha ciudad de vacaciones, por HTA severa y deterioro de función renal con 
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creatinina (Cr) plasmática al ingreso de 2 mg/dl. Tras cinco semanas de ingreso, 
el paciente solicitó alta voluntaria para continuar estudio en nuestro hospital.

Aportaba informe del ingreso, dónde había iniciado estudio para despistaje de 
HTA secundaria. La función renal se deterioró progresivamente hasta alcanzar 
Cr 8 mg/dl, fue atribuida a nefropatía hipertensiva. Se le había indicado trata-
miento antihipertensivo con 3 fármacos con regular cumplimiento.

A su llegada a nuestro centro, presentaba HTA severa en torno 190/110mmHg, 
fracaso renal severo con Cr 10,2 mg/dl y anemia.

Exploración física
A su llegada cifras de PA 190/110 mmHg, FC 85 lpm. Eupneico en reposo sin 
trabajo respiratorio con Saturación de oxígeno basal 99%.

Buen estado general, consciente, orientado y colaborador, bien hidratado y per-
fundido.

Auscultación cardíaca: rítmico con soplo sistólico polifocal. Auscultación pul-
monar con murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreañadidos.

Abdomen: blando y depresible sin dolor a la palpación abdominal ni signos de 
irritación peritoneal. No soplo abdominal.

Miembros inferiores: sin edemas y con pulsos pedios conservados. No signos 
de trombosis venosa profunda.

Pruebas complementarias:
•	Radiografía de tórax: no cardiomegalia, no derrame pleural ni infiltrados pul-

monares.

•	Electrocardiograma: ritmo sinusal a 80 lpm, sin alteraciones agudas de la re-
polarización.

•	Analítica al ingreso: Hemoglobina 8.8 g/dl; Plaquetas 156.000; Creatinina 10.2 
mg/dl; Iones en rango. Perfil hepático dentro de la normalidad. PCR 10 ng/
ml. Coagulación sin alteraciones con tiempo protrombina 95%. Sistemático 
de orina con 2+ proteínas, 1+ hematíes y en el sedimento microhematuria (66 
eritrocitos por campo).

•	Proteinuria en orina de 24 horas: 1100 mg.

•	Test de coombs negativo. Lactato deshidrogenasa (LDH) elevada (484 U/L) y 
haptoglobina disminuida (<8).

•	Frotis de sangre periférica: presencia de 3% de esquistocitos.
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•	Estudio inmunológico: inmunoglobulinas normales, proteinograma normal, 
ANAs negativos, ANCA negativos y anticuerpos anti membrana basal glo-
merular negativos. Complemento C3 ligeramente disminuido con C4 normal.

•	Niveles de ADAMTS-13 normales.

•	Metanefrinas en orina en rango normal.

•	Perfil tiroideo normal. Actividad de renina plasmática, aldosterona y niveles 
de cortisol normales.

•	MAPA realizado durante el ingreso (en ese momento 6 fármacos antihiperten-
sivos orales): PA media 149/89 mmHg; PA diurna 150/92 mmHg y PA noctur-
na 147/83 mmHg.

•	Fondo de ojo: compatible con retinopatía hipertensiva grado II.

•	Ecografía doppler-renal: ambos riñones de tamaño normal, con buena dife-
renciación cortico-medular, sin dilatación de la vía urinaria. Doppler sin signos 
de estenosis de la arteria renal bilateral.

•	Angio-TC renal: sin imágenes compatibles con estenosis de arteria renal.

•	TC con suprarrenales normales.

•	Ecocardiograma: Hipertrofia de ventrículo izquierdo severa. Función sistólica 
de ventrículo izquierdo conservada. Disfunción diastólica grado I.

•	Estudio funcional del complemento normal.

•	Biopsia renal (Figura 1): muestra con 48 glomérulos, 2 globalmente esclero-
sados y el resto bien conservados. Predominan lesiones de daño vascular 
con engrosamiento de la íntima y reducción de la luz vascular. No se observa 
necrosis fibrinoide. Inmunofluorescencia: depósitos de C4d en arteriolas. Mi-
croscopía electrónica: fusión de la membrana fenestrada de las células endo-
teliales (muy sugestivo de microangiopatía trombótica).

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Se plantea el diagnóstico diferencial entre HTA severa con síndrome hemolítico uré-
mico secundario frente a síndrome hemolítico urémico primario con HTA secundaria.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Evolucionó con control subóptimo de cifras de PA, que se confirmó en MAPA, 
a pesar de 6 fármacos antihipertensivos y dieta hiposódica durante el ingreso. 
A lo largo del ingreso evoluciona con anemización progresiva con necesidad 
de transfusiones y descenso lento y oscilante de plaquetas. Al mes de ingreso 
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alcanza plaquetopenia máxima de 77.000. Así mismo, dado el fracaso renal 
severo y progresivo inició tratamiento con hemodiálisis periódicas.

Se constató anemia hemolítica microangiopática (anemia y plaquetopenia con 
LDH elevada, presencia de esquistocitos en sangre periférica y haptoglobina 
indetectable) persistente y oscilante a pesar de cifras de PA no totalmente con-
troladas pero bastante aceptables.

La biopsia renal no mostraba, en técnica habituales, las lesiones más típicas de 
SHUa como son la presencia de dobles contornos, mesangiólisis y microtrom-
bos. Las lesiones observadas fueron el engrosamiento de la pared arteriolar 
e importante reducción de luces vasculares que se presenta en la nefropatía 
hipertensiva pero también en la microangiopatía trombótica (MAT) vascular, un 
subtipo histológico de SHUa. Fue el estudio ultraestructural con la microscopía 
electrónica, el que mostró fusión a nivel de la membrana fenestrada de las célu-
las endoteliales, lesiones no específicas pero más sugestivas de SHU.

Tanto la presentación clínica con HTA asociada a fracaso renal agudo severo, 
como los datos analíticos con anemia hemolítica microangiopática persistente 
a pesar de la mejoría de la PA, y finalmente histológicos (fusión de la membrana 
fenestrada de las células endoteliales) nos permitieron establecer el diagnóstico 
de SHUa complicado con HTA severa.

Con ésta orientación, solicitamos estudio genético de los factores del comple-
mento y se inició tratamiento con eculizumab, un anticuerpo monoclonal huma-
nizado que inhibe la activación del factor de complemento C5 y la formación 
del complejo de ataque a la membrana, causante de la lisis celular en éstos 
pacientes.

Tras tres meses de tratamiento, se controló la actividad hemolítica, se normalizó 
LDH, desaparecieron los esquistocitos de sangre periférica y se normalizaron 
las cifras de hemoglobina y plaquetas. Además comenzó a mejorar el control 
de la PA con reducción progresiva del número de antihipertensivos. Mejoró la 
función renal quedado independiente de hemodiálisis.

Actualmente, continua seguimiento en consulta general con creatinina 1.5 mg/
dl y eGFG 55ml/min. No ha vuelto a presentar parámetros de hemólisis y pre-
senta cifras de PA bien controladas con 3 fármacos antihipertensivos. Se ha 
solicitado estudio genético para detectar mutaciones del complemento que 
continua pendiente de resultado en la actualidad, un resultado positivo nos per-
mitiría confirmar el diagnóstico.
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DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El diagnóstico diferential entre HTA severa con SHU secundario frente a SHUa 
con HTA secundaria puede resultar difícil. Sin embargo, es crucial y de gran 
importancia desde el punto de vista clínico.

Determinadas claves nos pueden orientar en el diagnóstico diferencial. En este 
sentido, un reciente estudio ha podido demostrar que tan solo un pequeño 
porcentaje (5%) de pacientes con HTA severa o maligna desarrollan de forma 
secundaria anemia hemolítica microangiopática (2), aunque en pacientes de raza 
negra este porcentaje puede ser más elevado (4). Por lo general, son pacientes 
de mayor edad y frecuentemente con un diagnóstico previo de HTA. El fracaso 
renal agudo suele ser menos severo y tiende a mejorar tras el control tensional, 
así como la hemólisis.

Por el contrario, los pacientes con SHUa suelen ser más jóvenes, con un fra-
caso renal agudo o subagudo severo con necesidad incluso de iniciar hemo-
diálisis. La inmensa mayoría de pacientes presenta HTA severa/maligna, sin 
causa aparente y de difícil control. Con frecuencia la hemólisis es más severa y 
persistente. Además, el fracaso renal progresa a pesar de mejorar las cifras de 
PA. Finalmente, el tratamiento con eculizumab logra controlar o mejorar signifi-
cativamente las cifras de PA, la hemólisis y el fracaso renal.

Los únicos estudios de laboratorio que nos pueden resultar orientadores para el 
diagnóstico, además de los datos de hemólisis, serían la detección de alteraciones 
en el estudio funcional del complemento y/o presencia de mutaciones genéticas de 
los factores reguladores del complemento. No obstante, la ausencia de mutaciones 
o la normalidad del estudio funcional del complemento no nos permite descartar un 
SHUa, ya que el 30-50% de los casos tienen un estudio normal(5-8).

Para establecer el diagnóstico de SHUa nos basamos en datos clínicos y ana-
líticos. No es necesaria la confirmación histológica. Sin embargo, en casos 
con escasa expresión hematológica, como ocurrió en nuestro paciente, puede 
resultar útil. Las lesiones histológicas renales pueden ser variables y afectar 
preferentemente a los glomérulos (MAT glomerular) o a las pequeñas arterias 
(MAT vascular), en éste último caso, las alteraciones son indistinguibles histoló-
gicamente de las lesiones vasculares observadas en la nefropatía hipertensiva.

Nuestro caso ejemplifica la dificultad para diferenciar los casos de HTA severa/
maligna complicada con anemia hemolítica microangiopática del SHUa o pri-
mario, de presentación clínica similar. Para el diagnóstico diferencial nos apo-
yamos en determinados datos clínicos y de laboratorio.
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Considerando que estudios actuales, a diferencia de series clásicas, encuen-
tran que la HTA severa que se complica con SHU secundario es muy infrecuen-
te. La principal sospecha clínica ante un caso de HTA severa, fracaso renal 
agudo y anemia hemolítica microangiopática debe ser un SHUa, principalmente 
en pacientes jóvenes con un fracaso renal agudo severo, que no mejora a pesar 
de mejorar el control de la PA, como en nuestro caso.
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de una mujer de 57 años con antecedentes personales de 
varios factores de riesgo cardiovascular como hipertensión arterial (HTA), sín-
drome metabólico, hábitos tóxicos, poliglobulia secundaria a tabaquismo acti-
vo, la cual ha presentado accidentes isquémicos transitorios (AIT) de repetición 
hasta en cuatro ocasiones en los últimos 5 años con recuperación espontánea 
y estudios previos completos sin hallazgos.

Ante la recurrencia de un nuevo episodio, se procede a ingreso para estudio 
donde se objetiva una oclusión completa de la arteria carótida internar (ACI), 
con presencia de una rama colateral que suple flujo, optándose por un trata-
miento médico. Se replantea el caso, y a pesar de la alta carga vascular que 
podría justificar el cuadro, se incide en posible síndrome de hiperviscosidad 
como factor añadido. Se realiza estudio de poliglobulia siendo diagnósticada 
tanto de síndrome de apnea hipopnea de sueño (SAHOS), como de síndrome 
mieloproliferativo crónico (Policitemia vera) con alteración a nivel molecular del 
gen JAK-2.

Palabras clave: AIT, Síndrome Mioloproliferativo crónico, Sahos, HTA, JAK2.

INTRODUCCIÓN
La policitemia vera es una alteración hematológica poco frecuente, encuadra-
da dentro de los Síndromes miolproliferativos crónicos, caracterizada por una 
síntesis de células de la estirpe mieloide de forma desmesurada, que puede 
afectar a distintos sistemas que se vean comprometidos por la hiperviscosidad 
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sanguínea, como fenómenos trombóticos, patología vascular, alteración sisté-
mica de la tensión arterial, hemorragias…

Se trata de una enfermedad rara con una incidencia de cinco casos por millón 
de habitantes, afectado principalmente a mujeres de mediana edad, que pre-
sentan una alteración a nivel molecular del gen que codifica la proteína tirosín-
kinasa JAK-2 (V617F) como origen.

En un caso clínico que curse con elevación de niveles de hemoglobina crónica y 
afectación neurológica vascular de repetición, como el que nos ocupa se debe 
plantear como un posible diagnóstico diferencial.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Mujer de 57 años, de la cual constan como antecedentes personales, hiperten-
sión desde hace 5 años controlada con un fármaco, dislipemia, hiperuricemia y 
síndrome metabólico asociado. Ha presentado en los últimos 5 años hallazgos 
hematimétricos de hemoglobinas entorno a 180 g/L con diagnóstico presuntivo 
de poliglobulia secundaria. Desde 2017, ha sufrido cuatro episodios de AITs, 
sin hallazgos en estudios previos y con pérdida de seguimiento. Como hábitos 
tóxicos, es fumadora activa de 20 cigarrillos/día, bebedora de 3 UBE/día. En la 
actualidad se encuentra realizando tratamiento con Omeprazol 20 mg, Losartan 
50 mg, Acetilsalicílico ácido 100 mg, Simvastatina 40 mg, Lorazepam 1 mg y 
Alopurinol 100 mg. Respecto a los antecedentes familiares destacan madre 
fallecida por Mieloma Múltiple a los 60 años y padre por Ictus a los 71 años.

Acude al Servicio de Urgencias, por presentar pérdida de fuerza en hemicuerpo 
derecho desde hace 12 horas. En la exploración física, presentaba una presión 
arterial de 167/85 mmHg, con frecuencia cardiaca de 65 latidos por minuto 
(lpm). Destacaba en la exploración neurológica, una pérdida leve de fuerza del 
brazo (4/5) y pierna derecha (4/5) en comparación con la contralateral, con sen-
sibilidad conservada, con una valoración en la escala de NIHSS de 0 puntos en 
el momento actual. Resto de la exploración sin hallazgos.

En urgencias, se solicitaron varias pruebas complementarias. Analíticamente 
destacaba una hemoglobina de 186 g/L, hematocrito del 50%, Volumen cor-
puscular medio de 107,6 fL, y Plaquetas de 509.00 x 10^9/L. La coagulación 
se encontraba dentro de rango y la Bioquímica presentaba función renal y he-
pática normales. Dentro del perfil lipídico destacaba un Colesterol 251 mmol/L 
( Coleterol LDL 159 mg/dl y coleterol HDL 55 mg/dl) y Triglicéridos 251 mmol/L. 
Como prueba de imagen se solicitó inicialmente un TAC sin contraste donde 
se informa: Lesión quística de 8 mm adyacente a los núcleos lenticulares dere-
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chos, sin edema ni efecto masa. La lesión es sugestiva de quiste porencefálico 
secundario probablemente en relación a isquemía previo.

Teniendo en cuenta los antecedentes de la paciente y los hallazgos actuales, 
se decide ingreso en planta para realizar nuevo estudio. Se solicitaron en un 
principio, para valorar el árbol vascular, una Ecografía Doppler de troncos supra 
aórticos donde se objetivo, que ambas carótidas presentaban placas de atero-
ma calcificadas, en ambas bifurcaciones carotídeas y la estenosis que condi-
ciona no es hemodinámicamente significativa en el sistema derecho pero en el 
izquierdo, es una oclusión completa o si hay flujo, no es identificable por esta 
técnica. Arterias vertebrales permeables con flujo arterial a dirección normal 
(Imagen 1).

Figura 1

Se completo estudio con un Angio-TC de Cráneo, comprobándose una oclu-
sión completa de la ACI del lado izquierdo prácticamente desde su origen 
que se extiende hasta su boca componente intracraneal, estando repermea-
bilizada la ACM del lado izquierdo a través de la arteria comunicante anterior 
(Imagen 2).
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Figura 2

La Arteria carótida derecha con alguna placa ateromatosa parcialmente calci-
ficada sin signos de estenosis significativa. Seguidamente se amplía con una 
Resonancia nuclear magnética que objetiva un pequeño foco de isquemia lacu-
nar en región capsulo ganglionar izquierda. Imagen nodular de 9 milímetros sin 
gliosis que nos sugiere dilatación del espacio de Virchow (Imagen 3).

Figura 3
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Ampliando el estudio y tratando de descartar posibles afectaciones cardiológi-
cas a nivel estructural y eléctrico se solicitó una Ecocardiografía transtorácica, 
donde no se evidencian alteraciones estructurales, con FEVI preservada, y un 
Holter electrocardiográfico de 24 horas, donde se objetiva un trazado en ritmo 
sinusal con frecuencia cardíaca media de 85 lpm. Extrasistolia supraventricular 
y ventricular muy aislada. Sin rachas, ni pausas significativas, tampoco se ob-
jetivan ondas P bloqueadas.

Ante los hallazgos persistentes de poliglobulia, con histórico de valores de he-
moglobina de hasta 22 g/L, se solicitaron pruebas de laboratorio para descartar 
causa primaria, encontrándonos una eritropoyetina (EPO) normal y una homocis-
teina muy elevada de 57,12 μmol/L. Se solicitó, estudio de coagulación especial, 
proteinograma, TSH y parámetros de autoinmunidad que fueron normales.

Continuando con el estudio complementario se realizó un estudio polisomno-
grafíco, como posible causa de poliglolubia secundaria, encontrándose un Ín-
dice de Apnea-Hipopnea de 16/h por lo que se concluye un SAHOS moderado.

Atendiendo a los resultados, se sospecha una posible poliglobulia primaria y 
solicitamos estudio genético molecular para confirmar el diagnóstico de sos-
pecha, resultando JAK2 positivo, confirmando la presencia del síndrome mie-
loproliferativo crónico.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Se nos plantea un caso complejo donde una paciente joven con alto riesgo 
vascular, presenta una obstrucción completa de la arteria carótida interna iz-
quierda. Se realiza un diagnóstico diferencial con los distintos factores etioló-
gicos que cursen como posibles desencadenantes de una afectación vascu-
lar en una paciente joven: Ateroesclerosis, embolismo (Cardiopatía isquémica, 
alteraciones del ritmo y función cardiaca), Vasculopatías no arterioesclerosas 
inflamatorias (origen autoinmune y/o infeccioso) y no inflamatorias (traumatis-
mos, disecciones, anomalías congénitas), coagulopatías (déficit de proteína S, 
estados protrombóticos, síndrome antifosfolípido, síndrome de hiperviscosidad 
(policitemia, hiperhomocisteinemia…), neoplasias y tóxicos.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
En el momento actual la paciente se encuentra asintomática, no ha referido 
nuevos cuadros neurológicos, se ajustó tratamiento para el control de sus fac-
tores de riesgo indicando doble antiagregación y aumentando potencia de la 
estatina. Se añadió, Clopidogrel 75 mg y se cambió Simvastatina por Atorvas-
tatina 80 mg. Se inicióa además Hidroxiurea 500 mg por parte de Hematología 
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y terapia con CPAP nocturna. Al alta, mantiene revisión en las consultas de 
Neurología, Medicina Interna y realiza seguimiento en Rehabilitación.

Se concluye como diagnóstico final: Enfermedad cerebrovascular crónica con 
estenosis completa de arteria carotídea interna derecha de causa multifactorial, 
en paciente con síndrome mieloproliferativo crónico (Policitemia vera), hiperten-
sión, SAHOS, dislipemia y síndrome metabólico asociados.

DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
Los accidentes isquémicos de repetición son una patología muy prevalente que 
se caracteriza por la falta de aporte de flujo sanguíneo a una zona del cerebro 
durante un breve periodo de tiempo y que cursa con una recuperación de la 
afectación en la hora siguiente al episodio. Los factores causantes y mecanis-
mos patogénicos son muy diversos y por norma suelen confluir varios como 
desencadenantes del evento.

El caso que presentamos se trata de una mujer joven con AITs de repetición, 
con estudios previos completos sin un claro foco desencadenante, que tras 
profundizar se confirma la presencia de un síndrome mieloproliferativo crónico 
(Policitemia vera), asociado a otros múltiples factores como posibles causantes 
del cuadro. En este sentido es importante correlacionar la rareza del caso con 
el origen multifactorial y la dificultad para concretar el posible origen del mismo.

El mecanismo causal de la Policitemia vera, encuadrada dentro de los síndro-
mes mieloproliferativos crónicos no está claramente establecido, aunque los 
recientes estudios si concuerdan un hallazgo en el 90% de los casos de una 
alteración en la proteína que codifica el gen tirosín-kinasa JAK (V617F)1 el cual 
produce una sensibilización de los precursores eritroides a la acción de la eri-
tropoyetina (encontrándose en pruebas analíticas en torno a valores normales o 
bajos). Recientes hallazgos mencionan en menor frecuencia alteraciones en la 
proteina calreticulina (CALR) y la proteína adaptadora linfocítica (LNK).

El mecanismo patogénico desencadenante de la lesión vascular a nivel caro-
tideo y la clínica neurológica acompañante del caso que nos ocupa, no está 
claramente establecido y parece ser de origen multifactorial, aunque cobra 
mayor importancia la policitemia vera2 como posible factor principal, dado 
el aumento de la masa celular de la sangre y el consiguiente enlentecimiento 
circulatorio, el cual puede producir hiperviscosidad sanguínea, siendo la trom-
bosis3 la principal causa de muerte. Por otro lado es importante la vigilancia 
estrecha hematimétrica para evitar la degeneración de la enfermedad en una 
mielofribrosis o leucemia.
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Atendiendo a las pruebas complementarias de confirmación, no existe ninguna 
prueba absoluta en el momento actual, pero si resultan de gran valor la com-
binación de las pruebas de imagen centrados principalmente en la RMN y el 
Angio-TAC, junto con los hallazgos analíticos donde se objetivan niveles de 
EPO normales y elevación de la Homocisteina. El estudio molecular del gen 
JAK-2, destaca como prueba altamente sugestiva para orientar el diagnóstico.

Las medidas terapéuticas en esta situación se basan en el tratamiento antiagre-
gante y la terapia revascularizadora5. En el caso particular de la paciente que 
nos ocupa, se planteó el caso con Neurocirugía y Radiología intervencionista 
para valorar tratamiento invasivo, pero dada la oclusión completa de la ACI y 
la presencia de ramas colaterales que suplían flujo, se desestimó, optando por 
tratamiento médico, seguimiento estrecho de las tensiones y controles analíti-
cos periódicos. Finalmente se consiguió ajustar el tratamiento médico en fun-
ción de los hallazgos, con doble antiagregación (Clopidogrel 75 mg y AAS 100 
mg), estatinas a dosis máximas (Atorvastatina 80 mg), terapia citoreductora con 
Hidroxiurea 500 mg, y CPAP domiciliaria nocturna4.

Como marcador evolutivo y pronóstico es de relevancia el control de los facto-
res de riesgo modificables6 y la prevención7 del desarrollo de los mismos junto 
con una valoración periódica del hemograma.
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CASO CLÍNICO 30 

ESTENOSIS DE ARTERIA RENAL BILATERAL EN UN CASO 
DE SÍNDROME DE LERICHE
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RESUMEN Y PALABRAS CLAVE
Presentamos el caso de una mujer de 66 años con antecedente a destacar de 
síndrome de Leriche intervenido con bypass aortobifemoral e hipertensión arte-
rial de reciente diagnóstico en tratamiento con inhibidor de la enzima converti-
dora de angiotensina. Debuta con crisis hipertensivas de repetición y fallo renal 
agudo con creatinina sérica de 3.8 mg/dL. Se realiza diagnóstico radiológico 
por tomografía computarizada con contraste de estenosis de arterial renal bila-
teral y riñón derecho atrófico sobre el que se descarta tratamiento. Se procede 
entonces a angioplastia con stent con buenos resultados y con resolución del 
cuadro agudo del deterioro renal. Al alta de su ingreso hospitalario presenta una 
insuficiencia renal moderada en mejoría progresiva y resolución de la hiperten-
sión arterial refractaria en tratamiento con un solo fármaco. El diagnóstico defi-
nitivo es de infarto renal agudo secundario a estenosis de arteria renal bilateral 
en contexto de síndrome de Leriche, un caso infrecuente.

Palabras clave(3): Hipertensión arterial, estenosis de arteria renal, síndrome de 
Leriche.

INTRODUCCIÓN
El infarto agudo renal es una entidad rara. Establecer el diagnóstico requiere un 
alto grado de sospecha clínica, dado lo inespecífico de la sintomatología y de 
los hallazgos de laboratorio1,2. Suele presentarse como dolor lumbar repenti-
no, cortejo vegetativo y a veces anuria si la afectación es bilateral. Además del 
deterioro de la función renal puede observase leucocitosis y elevación de lacta-
to deshidrogenasa (LDH). El diagnóstico requiere demostrar mediante pruebas 
de imagen la ausencia de flujo renal.

La oclusión aguda de arteria renal constituye una emergencia médica que re-
quiere una intervención rápida que permita recuperar la viabilidad del parén-
quima renal. Las opciones de tratamiento incluyen la terapia anticoagulante 
y fibrinólisis además de la trombectomía. Más recientemente y cada vez con 
mayor frecuencia se opta por tratamiento endovascular3.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO
Se trata de una mujer de 66 años con antecedentes de alergia a betalactámicos, 
quinolonas y contraste iodado, fumadora activa desde temprana edad, historia 
de ángor torácico estudiado por Cardiología con ecocardiograma y SPECT car-
díaco sin hallazgos de coronariopatía; y un episodio de neumotórax espontáneo 
hace más de diez años. A destacar diagnóstico en 2006 de síndrome de Leri-
che, tratado quirúrgicamente mediante bypass aortobifemoral y en seguimiento 
por Cirugía Cardiovascular, con último control radiológico abdominopélvico y 
de miembros inferiores (MMII) en 2019 por resonancia magnética (RM), obser-
vándose permeabilidad de la prótesis y flujo distal bilateral no comprometido.

La paciente tenía una historia reciente, desde el verano, de diagnóstico de hi-
pertensión arterial, con asistencia en área de urgencias hospitalarias con moti-
vo de consulta de crisis hipertensiva hasta en dos ocasiones y cifras de presión 
arterial (PA) de hasta 220/110 mmHg. Inicialmente en tratamiento con enalapril y 
reforzado con hidroclorotiazida tras la segunda crisis hipertensiva. Fue derivada 
a Nefrología desde Atención Primaria por hallazgo analítico de deterioro de la 
función renal con creatinina (Cr) sérica de 1.53 mg/dL y filtrado glomerular (FG) 
estimado por CKD-EPI de 35 mL/min/1.73m2, cuando su función renal previa 
era normal. En esta consulta se realizó ajuste de tratamiento antihipertensivo 
asociando triple terapia con antagonista de la angiotensina II (ARA-II), calcioan-
tagonista dihidropiridínico y diurético tiazídico. También se solicitó analítica de 
control y ecografía doppler de riñón bilateral, cuyo informe no llega a ser visto 
por el especialista por demora en la cita de revisión y con hallazgos en doppler 
de flujo parvus tardus intrarrenal bilateral, con zonas de shunt en riñón derecho 
y patrón de alta resistencia; signos compatibles con estenosis de arteria renal.

En este periodo, la paciente acudió a Urgencias de nuestro hospital por clínica 
de recorte de diuresis de unas dos semanas de evolución y oligoanuria de unas 
48 horas, astenia generalizada, disgeusia y náuseas. Interrogando a la paciente 
asociaba además pérdida de peso corporal de unos 7 Kg en los últimos me-
ses y edematización progresiva de MMII. No había tomado antiinflamatorios no 
esteroideos (AINE) ni productos de herboristería que recordara, aunque en su 
historia de farmacia tenía prescripción reciente de AINE y nitrofurantoína por un 
episodio de cistitis. Su PA estaba controlada en torno a 140-150/80-90 mmHg. 
Negaba cefalea, visión borrosa, clínica respiratoria o abdominal adicional. Tam-
poco había presentado fiebre.

A su llegada a Urgencias se encontraba hipertensa con PA sistólica >200 mmHg 
y control progresivo tras administración de una dosis de amlodipino y de doxa-
zosina. Afebril y eupneica en reposo. Auscultación cardíaca rítmica sin soplos y 
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pulmonar sin ruidos patológicos con buena ventilación. Abdomen no doloroso 
y MMII edematizados con fóvea hasta tercio distal de tibia.

En analítica urgente destacaba fallo renal agudo con Cr 3.83 mg/dL (FG 12) y 
urea 131 mg/dL. Hemograma estable. No presentaba alteraciones iónicas ni 
elevación de reactantes de fase aguda. En orina presentaba 1+ hematíes y 2+ 
proteínas con cuantificación de cociente proteinuria/creatinuria de 643 mg/g. 
Se amplió más tarde en la analítica LDH y creatinquinasa, ambos en rango de 
normalidad.

En este momento se interconsultó con Nefrología para valoración de la paciente.

JUICIO CLÍNICO Y/O DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Dados los antecedentes conocidos de la paciente, con factores de riesgo car-
diovascular y síndrome de Leriche intervenido, así como episodios de repeti-
ción de crisis hipertensivas de novo, deterioro progresivo y rápido de la función 
renal y doppler renal compatible con estenosis arterial, el juicio clínico más 
probable era de fallo renal agudo oligoanúrico secundario a estenosis de arteria 
renal bilateral. No podían descartarse otras causas de deterioro de función renal 
hasta completar el estudio, como lesión aguda de órgano diana en contexto 
de emergencia hipertensiva o etiología parenquimatosa relacionada con una 
glomerulonefritis rápidamente progresiva o una nefritis tubulointersticial aguda 
inmunoalérgica en contexto de consumo de fármacos.

EVALUACIÓN Y DIAGNÓSTICO FINAL
Con el fin de descartar la estenosis de arteria renal se consensuó con el equi-
po de Radiología realizar un angioTC urgente. Teniendo en cuenta el deterioro 
agudo de la función renal se llevó a cabo con mínima infusión de contraste de 
iomeprol, previa consulta con Alergología para confirmar estudio de alergia a 
contraste iodado. En este TC se observaba un riñón derecho con atenuación 
del parénquima renal y disminuido de tamaño (6 cm) con respecto el contrala-
teral, con defecto de repleción en el tramo inicial de la arteria renal derecha y 
sutil relleno distal. El riñón izquierdo era de 12 cm pero presentaba una esteno-
sis crítica en el ostium de la arteria renal con una placa calcificada a este nivel 
(figuras 1 y 2). Finalmente, ante estos resultados, se solicitó valoración urgente 
por Radiología Intervencionista, quienes realizaron angioplastia y colocación de 
stent con éxito sobre la arteria renal izquierda. No se realizó intervención sobre 
la arteria renal derecha por oclusión completa de la misma y signos de isquemia 
crónica radiológicos.
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Figura 1

Figura 2

Posteriormente la paciente quedó ingresada a cargo de Nefrología con buena 
evolución de la función renal y diuresis espontánea de más de 2 litros al día con 
mejoría de la sobrecarga hídrica progresiva. Al alta tres días después de la inter-
vención endovascular, presentaba un control analítico con Cr 1.83 mg/dL (FG 
28) y sistemático de orina normalizado. Se mantuvo normotensa con un fárma-
co antihipertensivo de la familia de los betabloqueantes y actualmente recibe 
tratamiento con doble antiagregante hasta completar 6 meses, tras lo cual per-
manecerá con ácido acetilsalicílico indefinidamente. Se añadió al tratamiento 
una estatina para control del perfil lipídico.
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DISCUSIÓN Y/O TRANSCENDENCIA CLÍNICA
El síndrome de Leriche es una enfermedad oclusiva aortoilíaca definida en la pri-
mera mitad del siglo XX por un cuadro clínico consistente en claudicación de los 
MMII, atrofia muscular de los mismos, palidez y debilidad o ausencia de pulsos 
distales y, en el caso del varón, incapacidad para la erección4. La fisiopatología 
de la enfermedad no es bien conocida. Parece iniciarse una estrechez de la luz 
vascular a nivel del extremo distal de la aorta abdominal, sobre la bifurcación 
aortoilíaca o sobre alguna de las ilíacas comunes. Esta lesión inflamatoria pro-
gresaría al resto del árbol vascular, limitándose con mayor frecuencia al tramo 
aórtico infrarrenal. No obstante, se ha descrito en niveles superiores de la aorta, 
afectando a otras ramas arteriales, incluidas las arterias renales3,5,6. Los sínto-
mas isquémicos son además dependientes del grado de desarrollo de circula-
ción colateral, habiéndose reportado desde casos asintomáticos de diagnóstico 
incidental hasta casos de fracaso multiorgánico por oclusión aguda multiva-
so7,8. Es más frecuente en pacientes de mediana edad, hombres, fumadores y 
con factores de riesgo cardiovascular clásicos como hipertensión arterial, dia-
betes mellitus y dislipemia. Su diagnóstico definitivo requiere estudio por TC con 
contraste, la prueba de elección, o angiografía, prueba invasiva que puede ser 
terapéutica en un mismo tiempo. Se ha descrito el uso de contraste con dióxido 
de carbono para esta última, minimizando el uso de contraste iodado en casos 
de alergias o de deterioro agudo de la función renal, lo que la hace de especial 
valor en situaciones de riesgo alto de nefrotoxicidad inducida por yodo9.

El tratamiento del síndrome de Leriche depende de la extensión de la afectación 
vascular y requiere primordialmente de una intervención quirúrgica con endarte-
rectomía de la bifurcación aortoilíaca y/o colocación de un bypass aortobifemo-
ral2,5. De forma alternativa se ha descrito la realización de angioplastia percu-
tánea con stent, que en los últimos años está ganando popularidad. Este último 
es el tratamiento más frecuentemente utilizado en los casos de estenosis de la 
arteria renal, independientemente de la causa, con buenos resultados cuanto 
más prematuro es el tratamiento desde el establecimiento de la estenosis y por 
tanto de la isquemia renal3.
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